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Kraniyofasiyal fibroz displazi: Olgu Sunumu
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OZET

Fibroz displazi, ailesel 6zellik géstermeyen, iyi huylu kemik timorlerinin %5'ini
olusturan bir kemik doku hastaligidir. Viicutta farkl kemikleri tutabilen farkli klinik
tipleri bulunmaktadir. Siklikla sekil bozukluklari ve agri gibi yakinmalara sebep olsa
da, yerlesim yerine gore 6nemli fonksiyonel kayiplara da neden olabilir. Bu nedenle
histopatolojik olarak benign bir kemik doku hastaligi olarak kabul edilse de ciddi
bir morbidite nedeni olabilir.

Tutulum yaptigi anatomik lokalizasyona gore cok farkh klinik bulgular ile ortaya
cikabilen fibroz displazi olgularinda halen standart hale gelmis bir tedavi
algoritmasi bulunmamaktadir.

Burada kraniyofasiyal bolge kemiklerinde tutulumu olan ve ani gérme kaybi olusan
fibroz displazili bir olguya uyguladigimiz cerrahi tedavi yaklagimi ve sonuglar
sunulmaktadir.
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SUMMARY
Craniofacial fibrous dysplasia: A Case report

Fibrous dysplasia is a non-familial, benign bone disease which forms 5% of benign
bone tumours. There are different forms of the disease that affect the various
anatomic sites. Although the fibrous dysplasia patients frequently suffer from
deformities and pain, there are severe functional losses could be emerged due to
the localization of the disease.

Because of the clinical variations of the symptoms, there is no standard treatment
algorithm for the fibrous dysplasia patients.

In this case report, our clinical approach was presented to a case that developed
sudden loss of vision due to the craniofacial fibrous dysplasia.
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Giris

Fibroz displazi kemik dokuyu tutan, fonksiyonel ve kozmetik
bozukluklara yol agan bir kemik doku hastahigidir (1). ilk kez
1891 yilinda Von Recklinghausen tarafindan “osteitis fibro-
sa generalisata” adiyla tanimlanan hastaligin isimlendirmesi
1938 yilinda Lichtenstein ve Jaffe tarafindan yapilan galisma-
lar sonrasinda fibr6z displazi (FD) olarak degistiriimis ve litera-
tirde bu sekilde kullaniimaya baslanmistir (2,3).

Dogumsal ve ailesel olmayan bir hastalik olan FD, tim ke-
mik timorlerinin %2,5’lik bir kismini olusturmaktadir (4). Histo-
lojik olarak kemik doku icerisinde fibroselller bir doku artisinin
izlendigi bu hastalik benign olarak kabul edilse de %1 oranin-
da maligniteye dénlisiim riski mevcuttur (5, 6, 7). Bu durumda
FD zeminden %70 oraninda osteosarkom, %20 oraninda fib-
rosarkom ve %10 oraninda ise kondrosarkom gelistigi saptan-
mistir (6, 7).

FD’nin baslica 2 tipinden biri olan monostotik tip %75 ora-
ninda goérilmekte ve en sik kraniyofasiyal kemikler, kosta,
femur ve tibia bolgelerinde ortaya gikmaktadir (7). Polistotik
form ise geri kalan %20-30’luk kismi olusturmakta ve en sik
tibia, kraniyum, fasiyal kemikler ve pelviste gorilmektedir (7).
Polistotik form, monostotik formdan farkli olarak birden fazla
kemigi tutabilmekte ve birden fazla odakta ortaya ¢ikabilmek-
tedir.

FD hastalari kemik yapidaki deformasyona bagli olarak sik-
likla ya sekil bozuklugu yada travma olmaksizin olusan kirik
sikayetleri ile basvururlar. Bunun yaninda tutulum olan bélge-
lere gore farkl klinik problemlerde olusabilmektedir. Ozellikle
kafa tabani ve orbita tutulumuna bagl olarak optik sinire basi
sonrasl ani baglayan ya da progresif olarak ilerleyen gérme
bozukluklari buna énemli bir 6rnek olusturmaktadir (5). Yerle-
sim yerine gore cok farkli klinik tablolar ile karsimiza ¢ikabilen
FD olgularinda halen standart bir tedavi algoritmasi bulunmaz-
ken genel yaklagim basi varsa dekompresyon, sekil bozuklu-
gu mevcutsa rekonstriiksiyon uygulamalari yonindedir.

Bu olgu sunumunda kraniyofasiyal FD nedeniyle ani gérme
kaybi olugsan bir hasta ve bu hastaya uyguladigimiz cerrahi
tedavi yaklagsimi ve sonuglari sunulmaktadir.

Olgu

Yirmi sekiz yasinda erkek hasta bas agrisi, alin bdlgesin-
de sekil bozuklugu ve gérmede azalma sikayetiyle klinigimize
basvurdu. Hastanin alinan anamnezinden, sekil bozuklugu ve
agri yakinmasinin 3 yildir devam ettigi ancak gérme kaybinin
15 glin 6nce basladigi 6grenildi.

Hastanin yapilan fizik muayenesinde sol frontal, parietal
bolgede yaygin, temporal bdlgede ise kismen sinirli kemik
dokuda artis ve kalinlasma izlendi (Resim 1). Kargidan bakil-
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diginda, sol gbziin sada kiyasla inferiora yerlesim gosterdigi
tespit edildi. G6z hareketleri muayenesinde asagi bakista dip-
lopi saptanirken, sol géz gérme muayenesinde hasta periferal
gérme kaybi tarif etmekteydi. Kraniyofasiyal bdlgeye yonelik
yapilan bilgisayarli tomografi ve manyetik rezonans incele-
melerinde sol orbita tavanini tamamen igine alan, frontal ve
parietal kemikleri kapsayan, sklerotik odaklarin yogunlugunun
on planda oldugu fibréz displazi ile uyumlu kemik doku arti-
sI saptandi (Resim 1). Hastada mevcut deformiteye bagl sol
orbital hacimde azalma izlenirken optik kanalda da daralma
tespit edildi.

Resim 1. Hastanin operasyon dncesi 6n (a) ve lateral-oblik (b) gorintiisti. Ameli-
yat dncesi gekilen kraniyofasiyal tomografi (c) ve magnetik rezonans incelemelerinde
(d) sol orbita tavanini igine alan lezyonun frontal ve parietal kemikleride kapsadigi
gorlimektedir.

Hastaya yapilan fizik muayene ve radyolojik bulgular egligin-
de FD 6n tanisi konularak optik sinir dekompresyonu amaciyla
genis rezeksiyon ve otolog-alloplastik materyal ile rekonstrik-
siyon karari verildi.

Cerrahi Yontem

Genel anestezi sonrasinda bikoronal insizyon yapilarak sub-
periostal planda supraorbital sinir korunarak sol orbital tavana
ulagildi. Orbital tavandan baslayarak orta hattin 3 cm sagina
gececek sekilde frontal kemigi icine alan kraniyotomi uygulan-
di. Posteriorda yer alan optik kanal ortaya konularak basiya
yol acan kemik segmenti ¢ikarildi ve optik sinir dekompresyo-
nu saglandi. Eksize edilen kemik doku kesin tani igin patoloji-
ye gonderildi. Parietal bélgeye miidahale etmek amaciyla cilt
insizyonu oksipital bolgeye dogru T seklinde uzatildi ve parie-
tal bdlgedeki kemik dokunun eksternal laminasi eksize edildi.
Takiben sag parietal kemikten G¢gen sekilde kemik grefti ali-

narak greftin eksternal ve internal laminasi birbirinden ayrildi.
i lamina orbital gatiyi olusturacak sekilde yerlestirilip plak ve
vida sistemi ile sabitlenirken dis laminadan elde edilen gref-
tin sekillendiriimesi ile de supraorbital yapi rekonstriksiyonu
saglandi. Frontal bolgede agik kalan defekt alani ise gbzenek-
li polietilen (Medpor® , Porex Surgical, Inc. USA) yardimiyla
kapatildi (Resim 2).

Resim 2. Intraoperatif goriintiiler. Kraniyotomi (a) ve sonrasinda elde edilen liggen
kemik grefti (b). Frontal bélgede agik kalan defekt alani (c) gézenekli polietilen (
Medpor® , Porex Surgical, Inc. USA) yardimiyla kapatildi (d).

Sonug¢

Hastaya uygulanan yaklasim sayesinde frontal bélgede bu-
lunan sekil bozuklugu basarih bir sekilde dizeltildi (Resim 3).
Gorme fonksiyonlari normale dénen hastada diplopi sikayeti
de ortadan kalkti. Operasyon sonrasi 3 yil slren takipler sira-
sinda elde edilen fonksiyonel ve estetik sonuglar hem hasta
hem de bizim agimizdan memnuniyet verici idi.

Resim 3. Hastanin operasyon sonrasi on (a) ve lateral (b) gortintileri.

Eksize edilen kemik dokunun patolojik degerlendiriimesi
sonrasinda fibréz displazi tanisi dogrulandi. Histolojik kesit-
lerde, komsu normal kemik dokusu ile sinirlari net olmayan
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b ¢

Resim 4. a) Sol tarafta korunmus kemik iligi alanlarinin bulundugu normal kemik dokusu ve sag tarafta sinirlari net olarak segilemeyen fibroossedz lezyon (x20 H&E). b)
Lezyonu olugturan fibrdz stroma ve diizensiz kemik spikullerinden olusan kemik komponent, (x40 H&E). c) Belirgin olmayan storiform patern veya akim paterni olusturmus
igsi sekilli mezenkimal hiicrelerin meydana getirdigi bag dokusu proliferasyonu. Mezenkimal hiicrelerde belirgin atipi ve mitoz gortiimemektedir. Kemik spikdillerinin cevresinde

osteoblastik bir rim yoktur, (x200 H&E).

ancak c¢evre dokulara invazyon gostermeyen fibroossedz bir
lezyon gorilmekteydi (Resim 4a). Lezyon, normal kemik iligi
dokusunun yerini almis, fibréz bag dokusu proliferasyonu ve
bu dokunun iginde gelisigtizel dagiimis vaziyette bulunan ve
sekil itibariyle “Cin harflerini” andiran dizensiz kemik spikul-
lerinden meydana gelmekte idi (Resim 4b). Fibréz stromayi,
belli belirsiz storiform patern olusturan atipi veya mitotik et-
kinlik gostermeyen igsi sekilli mezenkimal hiicreler meydana
getirmekteydi (Resim 4c). Kemik spikdllerinin etrafinda oste-
oblastik bir rim gérilmedi.

Tartisma

FD nadir siklikla izlenen ve kemik dokuda ciddi deformite-
lere yol acabilen bir kemik doku hastalgdidir. Histolojik olarak
FD olgularinda normal yapidaki trabekiler kemik dokusu fib-
roselliler doku ile yer degistirmistir (5, 8). Dogumsal ve ailesel
olmayan bu hastaligin baslica 2 alt tipi bulunmaktadir. Monos-
totik form olarak tanimlanan ve tek kemik tutulumu izlenen
grupta klinik bulgular genellikle 10-30 yas arasi dénemde orta-
ya cikarken, birden fazla kemik tutulumuyla karakterize polis-
totik formda ise klinik bulgular siklikla 10 yas 6ncesinde ortaya
ctkmaktadir (7). Her iki formda ortak olarak en sik sikayetler
agri, travma olmaksizin kemik fraktirl ve sekil bozukluklari
iken polistotik formda “cafe au lait” lekeleri gibi cilt bulgulari da
gorilebilmektedir. Yirmi sekiz yasinda olan ve klinik bulgular
son 3 yildir ortaya ¢ikmis bizim olgumuzda, sadece kraniyal
kemik tutulumunun olmasi ve ilave cilt bulgularinin da olmayisi
g6z 6nune alindiginda hasta monostotik FD alt tipi icerisinde
degerlendirilebilir.

Fibréz displazi tanisinda ilk basamag: klinik olarak stphe-
lenilen olgularda uygulanacak goéruntileme tetkikleri alir (9).
Bilgisayarli tomografi (BT) gibi ileri seviyedeki goéruntileme
teknolojileri sayesinde lezyonlarin dagihm ve yayilim genislik-
leri net bir sekilde ortaya konulabilmektedir. Bizim olgumuzda
da cekilen kraniyomaksillofasiyal BT ile frontal ve parietal ke-
mikleri iceren ve optik sinir basisina neden olan FD ile uyumlu
lezyon yayihmi ve tutulumu detayli olarak incelenerek, ameli-
yat Oncesi planlamaya katki saglanmistir.

FD tanisi konulan hastalarin tedavisinde kabul gérmus
standart bir algoritma bulunmamaktadir. Ancak genel kani lez-
yonlarin tutulum yeri ve klinik bulgularina paralel olarak takip,
medikal tedavi veya cerrahi yontemlerinden birisinin tercih
edilmesi seklindedir (5). Chen ve Noordhoff'un yaptigi calig-
malar sonucunda kraniyofasiyal tutulum yapan FD’ler ana-
tomik yerlesimlerine gore gruplara ayrilmig ve her bdlge icin
farkh tedavi yaklasim sekilleri dnerilmistir (10). Genel olarak
fasiyal bolgede yerlesen ve cerrahi olarak total eksizyon yapi-
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labilecek durumlarda radikal eksizyon ve rekonstriksiyon se-
cenekleri dnerilirken, riskli bélgelerde olusan FD’lerde semp-
tom olusmadikga diizenli takip protokoliiniin uygulanmasinin
daha uygun olacagi savunulmaktadir.

Fasiyal tutulumun izlendigi FD olgularinin tedavi agamasin-
da oncelikle her ne kadar total eksizyon 6nerilse de lezyon-
larin tutulum genisligi 6nemli bir soru isareti olusturabilmek-
te, uygulanacak genis eksizyon sonrasinda kritik boyutlarda
kemik defektleri ortaya ¢ikabilmektedir. Bu defektlerin onarimi
ise basli basina birer sorun teskil edebilmektedir.

Organizmada ortaya gikan kemik defekt onarimlarinda altin
standart yaklagim biyo-uyumlulugunun en ust seviyede olma-
sI, immun cevap olusturmamasi, osteojenik, osteokonduiktif ve
osteoinduktif 6zelliklerin timine sahip olmasi nedeniyle oto-
jen kemik grefti kullanimidir (11). Bu greftler kortikal, kansell6z
ve kortiko-kansell6z formda olabilmektedir. Kortikal greftler
hizl bir mekanik destek saglarken, kansell6z greftlerde erken
doénemde mekanik destek glici daha azdir (12). Otojen kemik
greft uygulamalari her ne kadar kemik defekt onarimlarinda
birinci tercihi olustursa da uygulama asamasinda sinirli mik-
tarda elde edilebilmesi gibi bazi dezavantajlara da sahiptirler
(13, 14). Bu nedenle FD gibi genis tutulumlarin izlenebildigi ol-
gularda otojen kemik greftleri tek basina yeterli olmadigindan,
alloplastik materyal kullanimina ihtiya¢ duyulabilir. Biz rekons-
truksiyon uyguladigimiz olguda bu yoéntemlerin her ikisinden
de faydalandik. Erken dénemde orbital ¢ati ve supraorbital
bdlgede mekanik destek elde etmek amaciyla kortikal kemik
grefti kullanildi ve bu amagla sag parietal boélgeden tam kat
kemik grefti elde edildi. Bikortikal ve hafif konkav formda olan
bu kemik grefti ise trabekdiler kismindan kesilerek daha fazla
kemik grefti olusturulmus oldu. Kemigin kendine has konkav
yapisindan da faydalanarak orbital ¢cati ve supraorbital bar
basarili sekilde olusturulurken geride kalan defekt alanlarinin
onariminda ise alloplastik materyaller kullanildi.

FD’nin cerrahi tedavi diginda kir saglayan medikal bir tedavi
sekli ise bulunmamaktadir (10). Ancak semptomatik olgularda
sikayetlerin baskilanmasi amaciyla medikal tedavi yaklagim-
lar1 kullanilabilmektedir. Bu amacla bifosfonatlar, kalsitonin ve
steroid gibi ajanlarin kullanimi mevcuttur.

Kraniyofasiyal tutulum gésteren fibréz displazi olgularinda
en 6nemli noktayi kafa tabani tutulumu ve orbital ilerleme olus-
turmaktadir. Bu ilerlemeye bagl optik kanal tutulumu olmakta
bu da kompresyona bagl ventz drenaj yetersizligi olusturup
santral, periferal veya total gérme kaybina sebep olabilmek-
tedir (15). Bu olgularda uygulanacak sistemik steroid tedavisi
gecici ¢gozimler elde edilmesine imkan tanisa da asil tedavi
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yaklasimi mimkiin olan en kisa stire igerisinde optik sinir de-
kompresyonu uygulanmasidir. Dekompresyon igin kritik stre
1 ay olarak tanimlanirken bu sirenin asilmasi durumunda olu-
san degisikliklerde geri donisim olmayacagi dustiniimektedir
(5). Takip ettigimiz olguda gérme bozuklugu sonrasi 15. giinde
uygulanan kraniyoplasti ve optik sinir dekompresyonu saye-
sinde gérme fonksiyonlari normale gelmigtir.

Sonug olarak kraniyofasiyal FD benign yapida olmasina
karsin olusturabilecegi klinik tablolar nedeniyle istenmeyen
sonugclara yol agabilen nadir bir hastaliktir. Klinik olarak asi-
metrik kraniyofasiyal géruntu ve agri sikayetleri bulunan has-
talarda FD akilda tutulmalidir. Tani koyulan olgularda ise lez-
yonunun tutulum yeri ve ileride olusturabilecegi klinik tablolar
g6z 6nlnde bulundurularak uygulanacak tedavi yaklagimina
karar verilmelidir.
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