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OZET

Poiyostotik fibroz  displazi  birden fazla kemik
yapisim: etkileyen, etyolojisi kesin olarak bilinmeyen
benign bir kemik timéridir. Kemiklerde yavag gelisen
agrisiz gigliklerle karckterize olan hastalik, genellikle
genglik doneminde ortaya gikmasina ragmen bazen ofta
yaglara kadar farkmna vanlmadan devam edebilir.
Tedavisinde cerrahi esastr. Ancak cerrahi tedavi tzellikle
hayati fonksiyonlar: ileri derecede etkilemeyen olgularda,
rekiirrens riskini en aza indirmek igin, t@mér geligiminin
durdugu puberte sonrasina ertelenmelidir.

Olgu raporumuzda, unilateral olarak kranio-fasiyal
balgeyt tutan ve puberte tncesi donemde yapilan cerrahi
miidahale sonrasinda rekirrens gosteren bir polyostatik
fibrgz displazinin operasyondan [0 yil sonraki klinik ve
tadyolojik incelemesi sunulmugtur.

Anahtar Kelimeler: Fibriz displazi, Rekiirrens

RECURRENT CRANIOFACIAL FIBROUS
DYSPLASIA

SUMMARY

Polyostotic fibrous dysplasia affecting many bones
is a benign skeletal tumour of unknown aetiology. Disease
characterised with slowly developing painless swellings in
the skeletal tissues is essentially realised at the young-age
although often going unnoticed until middle-age. Surgery is
main indication for treatment However, in order to avoid
recurrence, surgery is not indicated wntil post puberty at
which the development of the tumour ceased if important
functicn is not threatened.

In our casc report, the clinical and radiological
findings of a recurrent cramafacial fibrous dysplasia case,
which had surgery befare puberty, is presented.
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GIRIS

Fibroz displazi bir veya birden fazla kemigi
etkileyen (monostatik veya polyostatik), etyolo-
jisi tam olarak bilinmeyen, benign, fibro-ossedz
bir kemik tiimériidiir.” Kraniyo-fasiyal bolgede
moncstotik ~ form  genellikle  maksillada
gozlenir.'2 Monostatik tipe gore daha az goriilen
polyostotik tip {tiim fibroz displazi olgularmin %
207si), kraniyo-fasiyal yapin herhangi bir
bolgesindeki kemikleri hatta paranazal siniisleri
etkileyebilir ve kraniyo-fasiyal fibrbz displazi
olarak isimlendirilir.'® Kraniyo-fasiyal fibroz
displazi unilateraldir ve etkiledifi bdlgede
ilerleyen dénemlerde ¢ift gorme, gbrme Kaybi,
kulak agrsi ve isitme kaybina neden olabilir.)-38

Cene kemiklerini etkileyen kraniyo-fasiyal
fibroz displazinin en belirgin klinik bulgusu
yavag gelisen unilateral agnsiz sigliklerle birlikte
kemik deformasyonlarinin  gdzlenmesidir. Bu
deformiteler maksilla ve mandibulanin bukkal
kortikal bolgelerinde daha sik goriiliir. Ayrica
intra-oral olarak diglerde migrasyon ve diger
fonksiyonel bozukluklar izlenebilir.

Fries? bu hastalik igin {i¢ ¢esit radyolojik
goriiniim tanimlamastir:

1. Kemik ekspansiyonu ile karakterize,
radyoopak ve radyolusent bolgeler igeren Paget
benzeri goriiniim

2. Kemik ekspansiyonu ve homojen
radyoopak  alanlarla  karakterize  sklerotik
goriiniim (buzlu cam goriiniimii).

3. Sklerotik siurlar1 olan genellikle

yuvarlak veya oval kist benzeri radyolusent
goriiniim.

Ikinci ve iigiincii tip radyolojik goriintiiler
daha ¢ok geng (ortalama 20 yas) ve yaklagik 3
yildir lezyona sahip hastalarda gozlenir. Erken
yaglarda gorilen 2. ve 3. tip radyolojik
goriiniimlerin hastaligin ilerleyen ddnemlerinde
I.tipe (Paget) benzeri doniistigii diisiinilmek-
tedir.]4 Camilleri! hastalifin puberteye kadar
olan boliimiinii *aktif faz”, puberte sonrasmu
“quiescent  faz” olarak tanimlamigtir. Ayn
arastiric1, lezyonun biiyiimesi ve smurlarinin
tespit edilmesinde bilgisayarli tomografinin en
uygun yontem oldugunu da bildirmigtir.
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OLGU RAPORU

20 yasinda erkek Ogrenci fakiltemize yi-
ztinde 'tek tarafl agire bilylime, diglerinde kayma
ve gilriikler pedeniyle basvurdu. Anemnezinden,
hastanin 10 yasinda fibroz displazi tanisiyla alt
genesinden cerrahi operasy %ggglgﬂ@& Birenildi,
Aneak ' operasyondan:  sonraki  bir kag yil
igerisinde, yizindeki ek tarafly: sigkinligin

artmaya bagladidiny ve san yillarda sol gozinde
gift garme ve gorme kaybi, sol kulaginda ¢inlama
Ve i_ﬁgm@ kayby -alustugunu, yemek yemede

leliik - cekiiginy e {empore-mandibuler
le%@&ﬁ% cIgREme: SIFasinaa agn Olusiugunu fade

Resim. HastapinKlinik gbriintisi

Yaptlan  gkstractal  muayenede yilziin' sol
tarafuniy: . asimetrik olarak ‘astri  biyudugi, bu
biyumenin mandibula, maksilla, zigoma, tempo-
ral ve frontall kemik bilgelerinde oldugu gbzlendi
(Resim 2); Lezyon, mandibulanin sol tarafimda,
ramusun: ve simfiz bolgesinin alt sinirlarinda gok
belirgin: olarak izlenmekteydi. Hastada herhangi
hir deri pigmentasyony gorilmedi.

intraoral muayenede sol maksiller bilgede
bukkal 've palatinal yonde orta hatti agan: sert,
doku renginde  bir kitlenin varhigy gozlendi
(Resim 2). Ayrica mandibulanw sol farafinda da
bukkal ve lingual siniflan yok edegek tarzda
ggﬂm@fm benzer bir kitle vardi. Hastanin sal st
3 ve sal alt 23,4,5.6,7 nelu dislerinin elmadid ve
sag dst 1,26, sol dst 1, ve %a alt & nely dislerinin
gHrik aldugy, fespit edildi (Resim 3).

Okliizyon  muayenesinde  overbite  ve
overjetin normalin altinda, sag tst 4 ve 5 nolu
diglerin antagaﬁistlerglle gapraz kapangta ve sol
dst 4 ve 5 polu diglerin de mesio-palatinal
rotasyonda olduklar. gozlendi. Ayriea maksiller
sok  spgmentieki:  dislerin  palatinale  dodry
migrasyona Udradigs tespit edildi.
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Resim 2. Ust geneniniokluzalden:gpinimii

Resimi3.iAligenenin okluzalden: ghriintdmi

e alinam panoramik, sefalometrik
ve postero-antetion radyogramlarda ve bilgisayar-
It temografide  kraniyo-fasiyal  bdlgenin  sol
tarafini  futan bolgesel ' olarak radyoltsent wve
radyoopal alanlarla karakterize (mix @6riniim)
bir yapi izlendi(Resim 4.8). Ayriea, alman
akeiger ve ekstremite grafilerinin. ingelenmesi
kraniyo-fasiyal - halge - disinda - herhangk - Bif
Iezyghun almadidink gosterdi.

Hastamin 01987 ydinda gegirmis oldugu
operasyona ait kayitlarin incelenmesi sonueunda,
mandibula ve frontall kemikien lapuan biyop-
silerle fibrdz displazi fanist  xonulduGu ve
mandibulanin sel segmentinde: Blunan lezyenun
sob alt 234,56 nelu disler ve siirmekie alan sel
alt 7 palu disin alvealleriyle hirlikie rezeksiyon
sinirlar icine dahil edildigi anlasiid).

Universitemiziin  kulak-burun-bofiaz, gbz,
plastikk cerrahi we beyin cerrahisi bolimleriyle
yapilan  konsiiltasyom  sopueu,  hastanin
mu!iifgd_igipimer bir yaklastmla tedavisine karar
verldi.
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Resim 4. Hastanin anteriopesterior radyografisi

Resim 5. Maksilla ve mandibulantn degisik aksiyal
kesitlerdeki bilgisayaefe ttemografileri.

TARTISMA

19388'de Lichtenstein'in hastali§s ilk olarak
tanimlamastndam beri fibroz displazi olgular
birgok arastreic tarafindam rapor edilmigtir.! 85%
Polyostotik Fibrdz displazinin sadece kraniyo
fasiyal bolgede sinith kalmase g¢ak enderdir.
Rapor edilen rekiirrent polyostotik fibréz displazi
olgusu hastali§in sadece kraniyo-fasiyal bolgeyi
etkilemesinden dolayt ilgi cekicidir.

Literattirde  birgok polyostotik  fibroz
displazi vakast icin biyepsii yapilmadam sadece
klinik muayene, anamnez we seri madlyolojik
incelemelerle tant konulabilecegi billdirilmigtir.52
Olgumuzda da alman anamnez ve yapian klinik
ve radyolejiik incelemeler 1sifinda lezyonun
rekiierent fibroz displazi olduguna karar verildi.
Ayrica operasyon Oncesi yapilan  Ihiyopsi
sonuglarr da bu kararr desteklemekteydi.

Fibroz displaziterin tedavisinde kemoterapi
ve agirhikle olarak cerrahi tedaviler Gnerilmek-
tedir. Radyoterapi ise kontrendikedir.'  Kraniyo-
fasiyal fibedz displazi vakalarinin cerrahi tedavisi
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tartismalidir. Bircok aragtinige puberteye kadar
Gllan donemde (akiif faz)) cok Onemli hayati fonk-
siyonlare engellemedidi siirece, lezyonun cerrahi
tedavisinin hastanin bilylime wve geligimini ta-
mamifandektam sonraki doneme birakilmase yd-
niinde gorii bildirmektediedler.“*4% Ayay dofrul-
tuda aktif faz déneminde yapilam cerrahi tedavi-
lerin  rekurrensinin yiksek oldu§u ihelintilmek-
tedir.* Olgumuzun aktif faz doneminde gegirmisg
oldug@u cerrahi operasyon sonrasinda de rekurrens
gorilmustie.

Sonug olarak, hayati fonksiyonfam: engelle-
medi§i stirece kraniyo-fasiyal fibréiz displazinin
cerrahi tedavisinin aktif faz igerisinde yapima-
s riskli oldufs we bunun  rekiirrensle
sonuclanabilecedii gbz Gnlinde bulundurulmals,
tedavi planiamase buna gre yapiimalidir.
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