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REKURRENT KRANIO-FASIYAL FIBROZ DiSPLAZI
(Bir Olgu Nedeniyle)
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Yrd.Dog.Dr. Selim ARICI**

Prof.Dr.Pernze CELENK*

OZET

Polyostotik fibroz displazi birden fazla kemik
yapisiu: etkileyen, etyolojisi kesin olarak hlinmeyen
henign bir kemik tiimdridir. Kemikierde yavag geligen
agnsiz gigliklerle karekterize colan hastabik, genellikle
genglik doneminde ortaya ¢ikmasina ragmen bazen orta
vaslam kadar farkma vanimadan devam  edeGilir.
Tedavisinde cerrahi esastr. Ancak cerrahi tedavi tzellikie
hayati fenksiyonlan ileri derecede etkilemeyen oigularda,
rekiirrens viskini en aza indirmeX igin, timdr geligiminin
durdugu puberte soprasinz ertelenmedidir.

Olgu raporumuzde, unilateral olarak kranio-fasiyal
bolgeyt tutan ve puberte éncesi dénemde yapilan cerrahi
miidahale sonrasinda rekilrrens gdsteren bir polyostatik
fibréz displazinin operasyondan 10 yil sonraki klimk ve
radyolojik incelemesi sunulmugtur.

Anahiar Kelimeler: Fibroz displazi, Rekurrens

RECURRENT CRANIOFACIAL FIBROUS
DYSPLASIA

SUMMARY

Polyvstotic fibrous dysplasia affecting many bones
is a benign skeletal tumour of unknown aetiology. Diseage
characterised wilh slowly developing painless swellings in
the skeletal lissues 15 essentially realiscd at the young-age
although often going unnoticed unti] middle-age. Surgery is
main indication for treatment However, in order to avoid
recurrence, surgery is not indicated until post puberty at
which the development of the tumour ceased if important
function is not threatened.

In our case report, the clinical and radiological
findings of a recurrent craniofacial fibrous dysplasia case,
which had surgery befure puberty, is presented.

Key Words: Fibrous dysplasia, Recurrence.

GIRIS

Fibréz displazi bir veya birden fazla kemigi
etkileyen (monostatik veya polyostatik), etyolo-
jisi tam olarak bilinmeyen, benign, fibro-ossedz
bir kemik tiimériidiir.? Kraniyo-fasiyal bdigede
monostotik  form  gepellikle  maksillada
gozlenir.!2 Monostalik tipe gire daha az gdriilen
polyostotik tip (tiim fibrdz displazi olgularinin %
207si), kramyo-fasiyal yapmmn herhangi bir
bislgesindeki kemikleri hatta paranazal siniiskeri
etkileyebilir ve kraniyo-fasival fibrz displazi
olarak isimlendiriiir,'® Kraniyo-fasiyal fibroz
displazi unilateraldir ve etkiledifi bolgede
ilerleyen dénemlerde ¢ift gorme, porme kaybi,
kulak agris1 ve isitme kaybima neden olabilir.) -8

Cene kemiklerini etkileyen kraniyo-fasiyal
fibrdz displazinin en belirgin klinik bulgusu
yavag geligen unilateral agnisiz sigliklerle birlikte
kemik deformasyoniarimin  gozlenmesidir. Bu
deformiteler maksilla ve mandibulamin bukkal
kortikal bolgelerinde daha sik goriiltir. Ayrica
intra-oral olarak diglerde migrasyon ve diger
fonksivonel bozukluklar izlenehilir.

Fries? bu hastalik igin ii¢ gesit radyolojik
gorimGm tanmmlamgtir:

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

2. Kemik ckspansiyonu ve
radyoopak  alanlarla  karakterize
goriiniim (buzlu cam goriniimii).

3. Sklerotik simurlarn olan  genellikle
yuvarlak veya oval kist benzeri radyolusent
goriinim.

fkinci ve iigiincii tip radyolojik gbriintiiler
daha ¢ok geng {ortalama 20 yag) ve yaklagik 3
yildir lezyona sahip hastatarda gozlenir. Erken
yaglarda gorilen 2. ve 3. tip radyolojik
goriinlimlerin hastalifin ilerleyen dénemlerinde
l.lipe (Paget) benzeri doniistiidi diigtiniilmek-
tedir.!4 Camilleri! hastalifin puberteye kadar
olan bdlimiind “aktif faz”, puberte sonrasini
“quiescent  faz” olarak tammlanngtir. Ayn
arastirici, lezyonun biyiimesi ve smmrlariin
tespit edilmesinde bilgisayarh tomografinin en
uygun yontem oldugunu da bildirmigtir,

homojen
sklerotik
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OLGU RAPORU

20 yasinda erkek ogrenci fakiiltemize yii-
ziinde tek tarafli asin biiyiime, dislerinde kayma
ve ciiriikler nedeniyle basvurdu. Anemnezinden,
hastanin 10 yasinda fibroz displazi tanisiyla alt
cenesinden cerrahi operasyon gecirdigi 68renildi.
Ancak operasyondan sonraki bir kag yil
icerisinde, yiiziindeki tek tarafli siskinligin
artmaya basladigim ve son yillarda sol goziinde
cift gorme ve gorme kaybi, sol kulaginda ¢inlama
ve isitme kaybi olugtugunu, yemek yemede
giiclik cektigini ve sol temporo-mandibuler
eklemde ¢igneme sirasinda agn olustugunu ifade
etti.

Resim|1. Hastanin klinik goriintiisii

Yapilan ekstraoral muayenede yiiziin sol
tarafmim asimetrik olarak agin biiylidiigi, bu
biiyiimenin mandibula, maksilla, zigoma, tempo-
ral ve frontal kemik bélgelerinde oldugu gozlendi
(Resim 1). Lezyon, mandibulanin sol tarafinda,
ramusun ve simfiz bblgesinin alt sinirlarinda ¢ok
belirgin olarak izlenmekteydi. Hastada herhangi
bir deri pigmentasyonu goriilmedi.

Intraoral muayenede sol maksiller bolgede
bukkal ve palatinal yonde orta hatti asan sert,
doku renginde bir kitlenin varlifi gozlendi
(Resim 2). Ayrica mandibulanin sol tarafinda da
bukkal ve lingual sirlan yok edecek tarzda
genislemis benzer bir kitle vardi. Hastanin sol iist
3 ve sol alt 2,3,4,5,6,7 nolu diglerinin olmadig: ve
sag iist 1,2,6, sol iist 1, ve sag alt 6 nolu diglerinin
ciiriik oldugu tespit edildi (Resim 3).

Oklizyon muayenesinde overbite ve
overjetin normalin altinda, sag iist 4 ve 5 nolu
diglerin antagonistleriyle ¢apraz kapanista ve sol
iist 4 ve 5 nolu diglerin de mesio-palatinal
rotasyonda olduklari gozlendi. Ayrica maksiller
sol segmentteki diglerin palatinale dogru
migrasyona ugradig tespit edildi.

GULEN, ARICI, CELENK

Resim 2. Ust ¢enenin okluzalden gériiniimii

Resim 3. Alt ¢enenin okluzalden goriiniimii

Hastadan alinan panoramik, sefalometrik
ve postero-anterior radyogramlarda ve bilgisayar-
i tomografide kraniyo-fasiyal bolgenin sol
tarafini tutan bolgesel olarak radyoliisent ve
radyoopak alanlarla karakterize (mix goriinim)
bir yap1 izlendi(Resim 4)5). Ayrica, alman
akciger ve ekstremite grafilerinin incelenmesi
kraniyo-fasiyal bolge disinda herhangi bir
lezyonun olmadigim gosterdi.

Hastamin 1987 yilinda gegirmis oldugu
operasyona ait kayitlarin incelenmesi sonucunda,
mandibula ve frontal kemikten yapilan biyop-
silerle fibréz displazi tams1 konuldugu ve
mandibulanin sol segmentinde bulunan lezyonun
sol alt 2,3.4,5,6 nolu disler ve siirmekte olan sol
alt 7 nolu disin alveolleriyle birlikte rezeksiyon
sinirlari igine dahil edildigi anlasildi.

Universitemizin kulak-burun-bogaz, goz,
plastik cerrahi ve beyin cerrahisi boliimleriyle
yapillan  konsiiltasyon ~ sonucu,  hastanin
multidisipliner bir yaklasimla tedavisine karar
verildi.
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Resim 4. Hastanin anterio-posterior radyografisi

Resim 5. Maksilla ve mandibulanin degisik aksiyal
kesitlerdeki bilgisayarli tomografileri.

TARTISMA

1938’de Lichtenstein’in hastalif1 ilk olarak
tanimlamasindan beri fibroz displazi olgulan
birgok aragtirici tarafindan rapor edilmigtir.!568
Polyostotik fibroz displazinin sadece kraniyo-
fasiyal bolgede smurli kalmasi ¢ok enderdir.
Rapor edilen rekiirrent polyostotik fibroz displazi
olgusu hastahigin sadece kraniyo-fasiyal bolgeyi
etkilemesinden dolay ilgi cekicidir.

Literatiirde bircok polyostotik  fibroz
displazi vakasi igin biyopsi yapilmadan sadece
klinik muayene, anamnez ve seri radyolojik
incelemelerle tan1 konulabilecegi bildirilmigtir.!29
Olgumuzda da alinan anamnez ve yapilan klinik
ve radyolojik incelemeler is1§inda lezyonun
rekiirrent fibroz displazi olduguna karar verildi.
Ayrica operasyon Oncesi yapilan biyopsi
sonuglar1 da bu karar1 desteklemekteydi.

Fibroz displazilerin tedavisinde kemoterapi
ve agirlikli olarak cerrahi tedaviler Gnerilmek-
tedir. Radyoterapi ise kontrendikedir.! 2 Kraniyo-
fasiyal fibroz displazi vakalarinin cerrahi tedavisi
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tartismalidir. Birgok arastirigi puberteye kadar
olan donemde (aktif faz) cok Gnemli hayati fonk-
siyonlar1 engellemedigi siirece, lezyonun cerrahi
tedavisinin hastanin biiyiime ve gelisimini ta-
mamlandiktan sonraki doneme birakilmasi yo-
niinde goriis bildirmektedirler.!262 Ayni dogrul-
tuda aktif faz doneminde yapilan cerrahi tedavi-
lerin rekurrensinin yiiksek oldugu belirtilmek-
tedir.® Olgumuzun aktif faz déneminde gegirmis
oldugu cerrahi operasyon sonrasinda de rekurrens
goriilmiistiir.

Sonug olarak, hayati fonksiyonlar1 engelle-
medigi siirece kraniyo-fasiyal fibroz displazinin
cerrahi tedavisinin aktif faz icerisinde yapilma-
simin riskli oldugu ve bunun rekiirrensle
sonuclanabilecegi goz o©niinde bulundurulmali,
tedavi planlamasi buna gore yapilmalidir.
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