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ÖZET 

Fibröz displazi kemiğin benignfibroosseöz lezyonudur.Ailevi olmayan, 
konjenital ve metabolik bir hastalıktır.ilk olarak 1938'de Lichtenstein 
tarafından tanımlanmıştır ve hastalığın etiyolojisi tam olarak bilinme
mektedir.Biz kafa tabanında sfenoid kemik, etmoid kemik, frontozigo
matik bileşke ve kısmen frontal kemik tabanını tutan fibröz displazi ol
gusunu literatür ışığında sunduk 
Analıtıır kelime: Kemiğin Fibröz displazisi, Bifosfanat, Bilgisayarlı 
Tomografi, Manyetik Rezonans görüntüleme 

OLGUSUNUMU 

33 yaşında bir bayan hasta 03/02/2006 tarihinde baş 

ağrısı ve burun tıkanıklığı şikayeti ile polikliniğimize 

başvurdu. Hastaya ayrıntılı anamnez ve baş boyun mu

ayenesi sonrası kranyal MR ve paranazal sinüs BT gö
rüntüleme yapıldı. Çekilen paranazal bilgisayarlı tomog

rafide (BT), etmoid hava hücrelerini sağda belirgin ölçü

de tutan, sağda zigomatik arkusu ve orta kranial fossa ta
banını tutan, kemik yapıda ekspansiyon, buzlu cam görü

nümü yapan lezyon FD olarak yorumlandı. Sağ etmoid 

ve sağ orbita duvannda displazik değişiklik oluşumu ve 

sfenoid sinüs sağ yansında kemik yapıda ekspansiyon 

mevcuttu. Sfenoid kemik ve sfenoid sinüste tutulum 

olup, sfenoid sinüsün oblitere olduğu görüldü. (Resim 
la,b,c,d) 

Lezyonun MR görüntüsünde sfenoid kemik sağ bü-
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SUMMARY 
Fibrous Dysplasitı of Paranasal Sinus and Skull Base 
Fibrous dysplasia is a benign fibrous osseous tesian of bone s .It is a 
nonfamilial, congenital and metabolic disease.lt was first deseribed by 
Lichtenstein in 1938 and its etiology is notfully understoodyet.We pre
sent a cas e of fibrous dysplasia infiltrating sphenoid bone, ethmoid bo
ne, frontozygomatic junction and partially frontal bone and the skull 
base. 
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yük kanattan gelişerek sfenoid sinüsü dolduran, anterior 

bölümde posterior etmoidal sinüslere uzanım gösteren, 

frontobazal bölgede her iki optik sinir ve kiazma optiku

mu indente eden, sağda sfenoid kemik büyük kanat bo

yunca zigomatik kemiğe uzanım gösteren ekspansil ke

mik lezyonu izlendi. (Resim 2a,b,c) 
Bunun üzerine hastadan biyopsi alınmasına karar ve

rildi. Genel anestezi altında trans-septal yolla sfenoid si

nüs ön rluvanndan multipl biyopsi alındı. Patoloji sonu

cu Fibröz displazi olarak yorumlandı. Hasta takibe alın

dı ve aylık periyoda kontrollere çağrıldı. Hastanın 

18/02/2008 tarihinde yapılan görme alanı muayenesi 

normal olarak değerlendirildi. (Resim 3a,b). 15/05/2008 

tarihinde yapılan görme alanı muayenesinde sağda daha 

belirgin olmak üzere bilateral alt nazal kadranda skotom 

tespit edildi. (Resim 3c,d). Hastaya orbital dekompres

yon yapılabileceği belirtildi . Literatür bilgileri incelene

rek(11,12) hastanın da onayı alınarak bifosfanat tedavisi 

başlandı.Hastanın takipleri sıklaştınldı. 
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a b c d 

Resim 1: Lezyonun BT görüntüsü, etmoid sinüs, orbita duvarı tutulumu (a,b), sfenoid kemik büyük kanadı tutulumu ve sfenoid si

nüs obliterasyonu(c,d) 

a b c 

Resim 2: Lezyonun MR görüntüsü, sağ etmoid sinüs tutulumu (a,b), sağda sfenoid kemik büyük kanadı ve zigomatik ark tutulumu (c) 

a b c 

Resim 3: Hastanın görme alanı değerlendirildi. Normal görme alanı muayenesi (a,b), bilateral alt nazal kadranda skotom (c,d) 

TARTIŞMA 

Fibröz displazi 'nin 3 klinik formu mevcuttur: Tip 1 
(monostatik) tek kemiği tutan tip , erkek ve kadın oranı 
eşittir, tip 2 (poliostatik) birden çok kemikte birden çok 
lezyon yapan tip , kadınlarda daha sıklıkla görünür ve tip 
3 (dissemine) endokrin anamaliler içeren tip(3,5). En sık 

raslanan tip %70 ile monostatik tiptir(5) . Monostatik 
fibröz displazilerin %10-25'inde , poliostatik formların 
%50'sinde kafatası ve yüz kemikleri etkilenir(!). 

Bilgisayarlı tomografi bulguları bazı karakteristikler 
gösterir. Gerçekte MR görüntüsü özellikleri sıklıkla tü
mörlere benzerlik gösterir(!). 
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Kranyofasiyal tutulum dikkat edilmesi gereken bir 
özelliğidir. Çünkü ; nörovasküler yapılara bası olabilir, 
intrakranyal ekstansiyon gelişebilir, kozmetik deformi
teyle sonuçlanabilir(4). 

Bu ağnsız progresif şekilde genişleyen destrüktif ke
mik şişlikleri en sık olarak kozmetik deformite oluşturur
lar,daha az sıklıkla sino-orbital ve işitsel komplikasyon
lara yol açarlar nadiren periferal kompressif kranyal nö
ropatilere sebep olurlar ve cok nadiren de nörolojik be
lirtiler yapabilirler( 6) . Kafa tabanını tutan FD' de nöro
lojik defisit olarak görme bozukluğu ve işitme kaybı ge
lişebilir(8) . Bizim olgumuzda görme alanı bozuldu ve 
odyolojik testleri normal bulundu. Bifosfanat tedavisi 
sonrası görme alanı düzeldi. 

FD tedavisinde osteoklastik kemik rezorpsiyonunu 
inhibe ede n bifosfanat tedavisi ile umut verici sonuçlar 
kaydedilmiştir. Yetişkin ve çocuk hastalarda, bifosfanat 
tedavisi ağrıda azalma, kemik tumover biokimyasal mar
kırlannda düzelme, ve radyolojik olarak osteolitik alan
larda düzelme sağlamıştır(l2). 

Kafatasında en sık tutulan kemikler sırasıyla; etmoid 
%71, sfenoid %43,frontal %33, maksilla %29, temporal 
%24 ,parietal %14, oksipital %5 kemiklerdir(2). Bizim 
vakamızda etmoid, frontal ve sfenoid kemikler tutulmuş 
ve sağ orbita lateral duvarda displazik değişiklikler iz
lenmiştir. 

Fibröz displazi çocukluk ve adolesan dönemde sık 
görülür(9). 

Hastaların en sık yakınmalan ;atipik fasyal ağrı ve 
başağrısı, sinuslerle ilgili şikayetler, proptozis, diplopi, 
işitme kaybı ve fasyal hissizliktir.Cerrahi tedavi klinik 
bulgular ışığında ;basit biyopsi ve konservatif takipten 
kranyofasiyal rezeksiyona kadar değişir(2). 

Malign transformasyon olasılığı olduğu için radyote
rapi kontraindikedir(lO). Osteoklastik kemik rezorpsiyo
nunu inhibe eden bifosfanatlann kullanılmasına dair lite
ratür vardır(l1,12). 

SONUÇ 

Fibröz displazi genellikle çocukluk ve adolesan dö

nemde görülmektedir.Bizim olgumuz erişkin yaşta idi ve 

bu açıdan atipik kabul edilebilir.Fonksiyonel ve kozme

tİk defisit bulunmayan hastalarda cerrahi tedavi seçilme

melidir.Özellikle cerrahi tedavinin riskli olduğu kranyo

fasiyal fibröz displazide bifosfanat tedavisi kullanılabile

ceğini bildiren yayınlar mevcuttur. 
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