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» Case Report

ileri yasta saptanan fibréz displazi: olgu sunumu

Fibrous displasia in elderly; case report
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0z
Fibroz Displazi fibroossedz dokunun mediiller kemigin yerini aldidi, 6zellikle kraniyofasiyal kemikler, uzun tubiler kemikler
ve kosta tutulumu gdsteren benign karakterde bir lezyondur. Bu olgu sunumunda 64 yasinda asemptomatik hastada malign

donlsiim ihtimali, kotta destriiksiyona ve patolojik kiriklara yol acabilme potansiyeli nedeniyle en bloc rezeksiyon uygulanan
bir hastayi literatir esliginde sunduk.

Anahtar Kelimeler: Fibroz displazi, kosta, en blok rezeksiyon

ABSTRACT

Fibrous dysplasia a is benign lesion involving especially craniofascial bones, long tubular bones and ribs where medullary
compartment of bone is displaced with fibroosseous tissue. In this case report we aimed to present the management of
a 64-year-old man who undergone an enblock costal resection due to the malignacy potential costal destruction and
patologic fracture risk.
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Giris

ilk kez 1938 yilinda Lichtenstein tarafindan tanimlanan fibréz
displazi (FD) , fibroossedz dokunun meduller kemigin yerini
aldigi, ozellikle kraniyofasiyal kemikler, uzun tubuler kemikler
ve kosta tutulumu gosteren benign karakterde bir lezyondur
[1]. Etyolojisi kesin olarak bilinmeyen, genellikle cocukluk ya
da adelosan donemde gorilen FD'yi ileri yasta saptanan bir
vaka nedeniyle sunduk.

Olgu

64 yasinda erkek hasta KOAH suiphesi nedeniyle ¢ekilen Toraks
Bilgisayarli Tomografide (BT) de kotta lezyon saptanmasi lize-
rine sevk edilmis. Hastanin lezyona yonelik herhangi bir sika-
yeti yoktu, fizik muayenede lezyon palpe edilemedi. Laboratu-
var bulgulari normaldi. Akciger grafisinde” sol 4.kot lateralde
diizgiin sinirli lezyon” (Resim 1) , Toraks BT’ de “sol 4. kostada
kemik korteksi ile devamlilik gosteren kemik lezyonu, 6n tani
osteokondrom olarak raporlandi (Resim 2). Radyolojik olarak
ayiricl tani yapilamayan hastaya once kemik biyopsisi yapildi
ve sonucun fibroosseoz doku olarak rapor edilmesi tizerine ge-
nel anestezi altinda boyutlari 8x5x5 cm’lik lezyon total olarak
rezeke edildi (Resim 3). Histopatolojik inceleme osseofibroz
displazi, sol 4. kot olarak rapor edildi (Resim 4). Hasta sorunsuz
olarak postoperatif 2. glinde taburcu edildi. Kontrollerinde si-

kayeti olmadigi 6grenildi.

Resim 2. Toraks Bilgisayarli Tomografide; a) aksiyel kesit, b) U¢ boyut-

lu konfiglirasyonda fuziform kitle gérilmektedir.
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Resim 3. Cerrahi spesimen, kitle 8x5x5 cm boyutlarindadir.
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Resim 4. Hiposelliler fibroblastik stromada diizensiz kivrimlanma

gosteren kemik trabekdlalari izlenmektedir (H-E, X40).
Tartisma

Fibroz displazi gogus duvarinin sik goriilen benign lezyonla-
rindan biridir. Genellikle ¢cocukluk ve adolesan cagda gori-
lurlerse de eriskinlerde de bildirilmistir. Etyolojisi kesin olarak
bilinmemekle birlikte somatik mutasyon sonucu meydana
geldigini bildiren yayinlar mevcuttur [1-8].

FD iki form halinde gorilir. Monostotik fibréz displazi (MFD)
tlm vakalarin yaklasik %80'idir ve sik olarak kosta, proksimal fe-
mur, tibia ve kafatasinda yerlesir. Cogunlukla asemptomatiktir,
sekil bozukluguna yol agmaz ve teshis siklikla baska bir sebeple
yapilan radyolojik incelemeler ile konulur [1,3,4,8,9]. Bizim va-
kamizda da ileri yaslara kadar herhangi bir sikayet yapmamasi
ve muayene bulgusu vermemesi nedeniyle fark edilmemistir.
“Polystotic fibroz displazi” (PFD) kalan %207dir, biylik kemiklere
yerlesme egilimindedir ve ek olarak ileri kemik sekil bozuklukla-
rina ve patolojik kiriklara yol agabilir. Bazi sendromlar PFD ile be-
raber gorilebilir PFD’li hastalarin yaklasik %2-3 tinde McCune -
Albright sendromu (FD, Puberte prekoks ve ayni tarafta cafe au
lait lekeleri) nadir olarak Mazabraud Sendromu (FD, renal fosfat
kaybi, yumusak doku miksomasi) rastlanir [3,6,8,9].

245



VRN

Volume 9 Number 3 p: 244-246

Radyolojik bulgular FD de degiskendir. Lezyon iyi sinirli ve rad-
yollsent, metafiz veya diafizde yerlesimli litik 6zellik gosteren
buzlu cam dansitesinde lezyonlar olarak gortlurler. Kotlarda
FD fusiform bir genisleme ve multisptali gériinime yol acar.
Toraks CT, FD'nin &zelliklerini gdstermesi nedeniyle kullanilan
en etkili radyolojik aractir, lezyonun sklerotik sinirlari ve kor-
teks detaylari ayrintili gériintilenebilir. CT incelemesinde lez-
yonda amorf veya diizensiz kalsifikasyon sik gorilir Lezyonun
vaskularitesine bagl olarak kontrast madde kullanimi ile lez-
yonun belirginlesmesi saglanabilir [1,2]. U¢ boyutlu kemik BT
lezyonun sinirlarinin net olarak belirlenmesinde ve cerrahi re-
zeksiyon sinirlarini belirlemede yadimcidir. Fibréz displazinin
manyetik rezonans goriintlileme 6zellikleri degiskendir, fibroz
doku miktari ve derecesi, seliilarite, kollajen, trabekiilasyon ve
kistik veya hemorajik dejenerasyona gibi faktorlere baghdir ve
FD'yi diger kemik timorlerinden ayirici tanida kullanissizdir
ancak FD'nin cevre dokularla iliskisini ortaya ¢ikarmada kul-
lanilabilir. Kemik sintigrafisi spesifik degildir ancak lezyonun
yayginhgini ve sinirlarini belirlemede kullanilabilir. PET/CT'nin
ayirici tanida yeri yoktur ¢cinki FD benzeri benign patoloji-
lerdeki hiperfiksasyon yalanci pozitiflik kaynagidir [3] . Bizim
hastamizda radyolojik olarak kesin ayirici tani yapilamamistir.

Histopatolojik olarak farkli modeller tarif edilmesine ragmen
genellikle makroskopik olarak fibroz displazi iyi sinirli, degisik
boyutlarda intrameddiller lezyonlardan olusur. Blylk boyut-
lardaki lezyonlar kemigi genisleterek seklini bozabilir. Mikros-
kopik incelemede selllaritesi degisken fibroblastik stromda
cin alfabesindeki harflere benzer kiviimlanma gosteren kemik
trabekdilalari izlenir. Kemik trabekulalari ¢cevresinde osteoblas-
tik proliferasyon bulunmaz. Ultrastriktirel dlizeyde daginik
gortinimde olan kemik trabekdlleri cevresinde fibroblast ben-
zeri Ozelliklere sahip anormal osteoblastlar gorilebilir. Ayirici
tanida disiik gradeli osteosarkoma, fibrosarkoma, anevrizmal
kemik kisti, Paget hastaligi akla gelmelidir [1,3,7,8,9].

MFD de malign degisim %0,5 rapor edilmisken Mc Cune send-
romunda bu oran %4'e kadar ¢ikmaktadir. Radyoterapinin ma-
lign déniisiimde faktdr oldugu iddia edilmektedir. Ozellikle
hizli biiylme ve agrinin gdzlenmesi, kanda alkalen fosfatazin
yukselmesi malign donlsiim habercisi olabilir. Malign degisim
osteosarkom, fibrosarkom, kondrosarkom ve malign fibroz
histiostom olarak rapor edilmistir [1,3,6].

FD tedavisinde asemptomatik ve stabil hastalarda go6zlem
bir secenek olabilir, semptomatik lezyonlarda semptomlarin
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kontrolli ve ayiricinin taninin yapilabilmesi icin cerrahi endi-
kedir. Patoloji sonucu “polistotic tip” olarak rapor edilen vaka-
larda ayrintili endokrinolojik incelemeye ihtiyag vardir. Cerrahi
“en bloc rezeksiyon” seklindedir niiks agisindan aralikh takip
onerilir [1,3,6,8,9]. Bizim hastamizda oldugu gibi radyolojik
olarak ayirici tanisi yapilamayan ileri yaslarda gorilebilen va-
kalarda malignite ihtimalini de ekarte etmek amaciyla gézlem
olmaksizin cerrahi rezeksiyon dogru bir yaklasimdir.

Sonug olarak FD'nin tek kot tutulum yaptigi vakalarda ayirici
tani, malign donlisim ihtimali, kotta destriiksiyona ve patolo-
jik kiriklara yol acabilme potansiyeli nedeniyle radyolojik olarak
ayirici tanisi yapilamayanlarda, biyopsi sonrasi, ayirici tanisi yapi-
labilenlerde ise biyopsi dogrulamasi olmaksizin yapilan en bloc
rezeksiyonun etkili bir tedavi yontemi oldugunu distintyoruz.

Maddi Destek ve Cikar iliskisi

Galismayr maddi olarak destekleyen kisi/kurulus yoktur ve ya-
zarlarin ¢ikara dayali bir iligkisi yoktur.
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