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AMAC
Fibr6z displazi etiyolojisi bilinmeyen kemigin geli-
simsel bir hastaligidir. Monostotik ve poliostotik
olmak tizere iki formu olan fibroz displazinin kran-
yofasiyal lezyonlari ayri bir grubu olusturarak,
farkl radyolojik goriiniimler verirler. Bu calismada
kranyofasiyal fibroz displazilerin direkt radyografi,
bilgisayarli tomografi ve manyetik rezonans go-
rintiileme bulgulari sunulmaktadir.

GEREC VE YONTEM

Sekiz kranyofasiyal fibroz displazi olgusunu retros-
pektif olarak degerlendirdik. Direkt radyografi ve
bilgisayarli tomografi goriintilerinde lezyon loka-
lizasyonu ve dansitesi, manyetik rezonans goriin-
tulemede ise, beyin dokusu ile kiyaslanarak, lezyo-
nun T, ve T, agirlikh sekanslarda intensite 6zelligi
ve kontrast tutulumu incelendi.

BULGULAR

Direkt radyografide 8 olgunun 5’i monostotik, 2’si
poliostotik bulunurken; bilgisayarli tomografide 4
olgu monostotik, 4 olgu poliostotikti. Direkt rad-
yografide bir olguda patoloji saptanamazken, to-
mografide poliostotik fibroz displazi olarak yorum-
landi. Manyetik rezonans goriintiilemede ise lez-
yonlarin tamamina yakini hem T, hem T, agirhkh
sekanslarda beyin parankimine gére hipointens idi.
Uc olguda T, ve 3 olguda T, agirlikh sekanlarda lez-
yon icinde hiperintens alanlar dikkati cekmistir.

SONUC

Fibr6z displazilerle direkt radyografi ilk tani yonte-
midir. Ancak lezyonun yayginligini ve karakterini
daha net belirlemek icin bilgisayarli tomografi kul-
lanilmalidir. Manyetik rezonans goérintiileme ise
lezyon icindeki fibroz kompenentleri degerlendir-
mede kullanilabilir. Patolojinin aktivasyonunu de-
gerlendirebilmek icin histopatolojik incelemeler ile
bilgisayarli tomografi ve manyetik rezonans go-
riintiileme arasinda korelasyon olup olmadigini in-
celeyen daha ileri calismalara ihtiyag vardir.
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ibroz displazi (Lichtenstein-Jaffe Hastalig1) etiyolojisi bilinme-

yen, kemigin gelisimsel bir hastaligidir. Tutulan kemikte kemigin

mediiller kavitesini normal spongiyoz doku yerine fibr6z doku
doldurur. Ancak fibréz dokuda yetersiz kalsifikasyon olur (1). Hastalik
viicutta herhangi bir kemigi tutabilir. Monostotik ve poliostotik olmak
tizere iki formu olan fibr6z displazinin kranyofasiyal lezyonlar ise ay-
11 bir grubu olusturarak farkli radyolojik goriintiiler verirler (2). Bu ca-
lismada kranyofasiyal yerlesim gosteren 8 fibroz displazi olgusunun di-
rekt radyografi, bilgisayarli tomografi (BT) ve manyetik rezonans go6-
rlintiileme (MRG) bulgular1 degerlendirildi ve elde edilen bulgular tar-
tisildi.

Gere¢ ve yontem

Temmuz 1997 ile Ocak 2000 tarihleri arasinda yiizde defomasyon,
dis agrisi, gorme bozuklugu, bas agris1 ve burun tikanikligi gibi semp-
tomlar1 olan, 8 olgu ¢aligma kapsamina alindi. Olgularin 4’ii kadin olup
yaglar1 13 ile 36 (ortalama: 26,5) arasinda degismekte idi. Lezyon loka-
lizasyonuna gore konvansiyonel radyolojik incelemeler (Water’s, sub-
mentovertikal, transorbital, iki yonlii kafa grafileri) 150 kV, 500 mA
giiciinde Toshiba (Japon) marka cihaz ile yapildi. BT incelemesi spiral
bilgisayarli tomografi (Picker PQS 2000, USA) cihazi ile kontrastsiz ve
kontrastli, aksiyal ve koronal planlarda, 2 mm’lik kolimasyon 130 kV,
125 mA degerleri kullanilarak yapildi. MRG inceleme ise 1.5 T, siiper-
kondiiktif magnetli (Picker Edge) MRG cihaz: ile, kafa koili kullanila-
rak, T1 agirlikli SE (466-582/16) ve T2 agirlikli FSE (3000-3100/96)
goriintiiler elde edildi. Lezyonlar direkt radyografi bulgularma ve
BT’deki dansite 6zelligine gore; litik, sklerotik veya buzlu cam gorii-
niimii olarak degerlendirildi. MRG’de ise lokalizasyonlar: ile beraber
kitlenin beyin dokusu ile kiyaslanarak T1 ve T2 agirlikli goriintiilerde-
ki intensite dzelligi, kontrastli incelemelerde kontrast madde tutup tut-
madig1 incelendi.

Bulgular

Caligma kapsamina alinan 8 olgunun direkt radyografi incelemelerin-
de 5’inde monostotik, 2’sinde poliostotik tutulum saptandi. Bir olgu
normal olarak degerlendirildi. BT ve MRG’de ise 4 olguda monostotik,
4 olguda poliostotik tutulum tesbit edildi.

Direkt radyografilerde monostotik tutulum izlenen 5 olgumuzda lez-



yonlar; sfenoid kemikte (n:1), frontal
kemikte (n:1), maksillada (n:2) ve et-
moid kemikte (n:1) saptandi (Resim
1A). Zigomatik ve maksillar kemigin
beraber tutuldugu 2 olgumuz ise poli-
ostotik form olarak degerlendirildi
(Resim 2A). Direkt radyografilerde 3
olguda buzlu cam, bir olguda litik, 2
olguda sklerotik, bir olguda sklerotik
ve litik lezyon goriildii.

BT’de monostotik form olarak tes-
bit edilen 4 olgudan birinde sfenoid,
birinde etmoid ve ikisinde maksilla

Resim 1. Monostotik fibroz displazi. A. Direkt radyografide sfenoid siniis sol yarisinda havalanma
azalmasina sebep olan, siniise protruze, siniis duvarinda kalinlagma yapan, yogunluk artisi seklinde
izlenen lezyon gériilmektedir. B. BT'de sfenoid kemik biyik kanadini, pterigoid progesi ve sfenoid
sinlis sol infero-lateral duvarini tutan, siniise protruze, ekspansil, buzlu cam gériiniimi. C. T1 agirhikl
aksiyal MRG’de lezyonun beyin dokusu ile kiyaslandi§inda hipointens oldugu gériilmektedir. D. T2
agirhikl koronal MRG’de lezyonun T1 agirlikli griintilye benzer sekilde beyin dokusuna gére
hipointens oldugu izlenmektedir.

Tablo 1. Fibroz displazi olgularinin MRG’deki intensite 6zellikleri

Olgu T1A’da hipointens  T2A’da hipointens T1A’da hiperintens T2A’da hiperintens
No olanlar olanlar odak igerenler odak igerenler
1 + + +
2 + +
3 + + +
W+ + A W
W+ +
6 + + +
7 izointens + +

+ +

T1A:T1 agirhikh, T2A:T2 agirlikh
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Resim 2. Poliostotik fibroz displazi. A. Solda maksilla ve zigomatik kemikte ekspansiyon yapan, yogunluk artigi seklindeki direkt radyografi gériiniimii. B. Koronal BT
kesitinde solda zigomatik kemigi; maksillar kemigin alveolar arkini, maksillar siniis anterior duvari ve sert damag tutan lezyon goriilmektedir. G ve D. Daha posteriordan
gegen gortntiilerde; solda mandibula korpusu ve sfenoid kemik bilylik kanadi ile pterigoid progesi tutan, ekspansil, buzlu cam ve litik karakterde lezyonlar gériilmektedir.

tutulumu izlendi (Resim 1B). Direkt
radyografide normal kabul edilen bir
olguda BT’de maksilla ve zigomatik
kemikte lezyonlar vardi. BT de poli-
ostotik form tesbit ettigimiz diger ol-
gularimizin birinde maksilla ve zigo-
matik kemikte lezyonlar vardi. BT de
poliostotik form ve sfenoid kemikte
(Resim 3A); birinde maksilla, zigo-
matik, sfenoid ve mandibulada tutu-
lum mevcuttu (Resim 2B, C, D).
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BT’de tiim olgularda goriilen dansite
ozelligi degerlendirildiginde; 3’linde
buzlu cam, birinde litik, 2’sinde kom-
bine litik ve sklerotik, 2’sinde ise buz-
Iu cam ve litik goriiniimler mevcuttu.

MRG incelemelerinde T1 agirlikli
goriintiilerde, beyin parankimi ile ki-
yaslandiginda, 7’sinde hipointens, bi-
rinde izointens lezyon izlendi. T2
agirhikli goriintiilerde tiim lezyonlar
beyin dokusuna gore hipointensti (Re-

sim 1C, D). Sekiz olgudan 3 tanesinde
T1 agirlikli goriintiilerde lezyon igin-
de yer yer hiperintens odaklar saptan-
di (Resim 3B, C) (Tablo 1). BT’de 5
olgudaki lezyon icinde yer yer hipo-
dens alanlar izlenmisti (Resim 4A).
Bu alanlar MRG ile kiyaslandiginda 3
olguda T1’de hiperintens, bir olguda
T2’de hiperintens goriilen odaklar iz-
lendi (Resim 4B, C). Kalan bir olguda
gerek T1 ve gerekse T2 agirhkh



MRG’de hiperintens alan izlenmemig-
tir.
Kontrastli incelemelerde, T1 ve T2

agirlikli  goriintiilerde  hiperintens
odak saptanan birer olguda, hiperin-
tens odaklarin belirgin kontrast tutulu-
mu dikkat ¢ekici idi (Resim 4D).

Tartisma

Fibroz displazi ilk defa Albright ve
arkadaglar tarafindan tanimlanmigtir.
Albright, tek tarafli olmaya egilimli
olan kemik lezyonlar ile birlikte lez-

yona komsu ciltte “siitlii kahverengi”
lekeleri ve puberta prekoks gibi en-
dokrin disfonksiyonlarin varligini bil-
dirmistir. Daha sonraki yillarda poli-
ostotik fibroz displazi ve Schlumber-
ger tarafinda da monostotik fibroz
displazi tanimlanmugtir (1). Kranyofa-
siyal lezyonlar ise ayr1 bir grubu olus-
turmakta ve farkli radyolojik gorii-
niimler vermektedir (2).

Fibroz displazide etiyoloji bilinme-
mektedir. Birinci ve ikinci dekatlarda
sik goriilmektedir (3). Kadin ve er-
keklerde esit oranda goriilmekle bera-

Resim 3. Poliostotik fibroz displazi olgusunun BT ve MRG gériintiileri. A. Aksiyal BT kesitinde solda
frontal kemikte buzlu cam ve yer yer litik, belirgin ekspansiyon olusturan lezyon gérilmektedir.
Sfenoid kemigin tutulumu mevcut gdriintiide net olarak izlenememektedir. B ve C. Aksiyal T1 ve T2
agirhikl MRG’de lezyon esas olarak beyin parankimi ile kiyaslandiginda hipointens iken; iginde her iki
sekansta da izlenen hiperintens odaklar gorilmektedir.

ber bazi kaynaklar kadinlarda daha
fazla oldugunu belirtmektedir (4).
Histolojik olarak lezyon mediiller ke-
mikten baglayarak genisler ve komsu
korteksi tutar. Mediiller kavite yerini
miksofibroz karakterde stromaya bi-
rakir. Kemik trabekiilleri gelisigiizel
yerlesir ve internal lameller yapis1 bu-
lunmayan kemik dokusu olusur (1,5).

Fibroz displazinin baglica monosto-
tik ve poliostotik olmak iizere iki tipi
vardir. Olgularmm %70-80’ini olugtu-
ran monostotik tip cogunlukla asemp-
tomatik olup, kostalar1 (%28), proksi-
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Resim 4. Resim 2'deki olgunun BT ve MRG gériintiileri. A. Aksiyal BT goriintiisiinde litik ve buzlu cam gdriiniimii mevcuttur. Ayni seviyeden gegen MRG imajlarinda
B. T1 ve C. T2 agirlikl goriintiilerde lezyonun beyin parankimine gére hipointens oldugu izlenmektedir. Ancak T1 agirlikh goriintiilerde lezyonun medialinde kismen
hiperintens olusu dikkat gekmektedir. Bu alanin BT’de hipodens alana uydugu izlenmektedir. D. Kontrasth T1 agirlikli imajlarda tarif edilen hiperintens alanin kontrast

tuttugu goriimektedir.

mal femuru (%23) ve kranyofasiyal
tip ise en sik femur ve tibia olmak iize-
re ayak kemiklerini, kostalar1, kranyu-
mu, {ist ekstremiteleri, lomber ve ser-
vikal vertebralar1 ve klavikulay1 tut-
maktadir (2,6). Sener, ayni olguda
kranyofasiyal kemiklerin, her iki fe-
mur, tibia ve fibulanin simetrik olarak
tutuldugu yaygin poliostotik fibroz
displazi olgusunu bildirmistir (7).
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Leontiasis ossea olarak da tanimla-
nan kranyofasiyal tutulum monostotik
formda %30, poliostotik formda %50
oraninda goriiliir (6,8). Calisma kap-
samina aldigimiz 8 olgunun 4’ii (%50)
monostotik, 4’ii (%50) poliostotik tip-
teydi. Kranyofasiyal formda yiizde de-
formasyon, kraniyal sinir basilari,
proptozis, kafa tabani sklerozu, noral
foremenlerde daralma, diploe mesafe-

sinde genisleme, siniislerde obliteras-
yon ve frontal siniiste hipoplazi, orbi-
ta platosunda skleroz, oksipital orbita
goriilebilir (2,6). Klinik bulgular lez-
yonun boyutuna ve lokalizasyonuna
gore kaybi gibi semptomlarda verebi-
lir. Maksilla, mandibuladan daha sik
tutulur ve maksilla tutulumunda prop-
tozis ve diplopi olusabilir (4). Olgula-
rimizdan 3’{inde hafif derecede olmak



tizere toplam 6 olguda yiizde asimet-
rik sislik seklinde deformasyon vardi.
Etmoid kemikte lezyonu olan bir ol-
guda sadece burun tikaniklig1; sfenoid
kemik ve pterigoid procgesi tutulmusg 3
olguda gorme bozuklugu ve bag agri-
s1; diger kemiklerde beraber mandibu-
la ve maksilla tutulumu olan bir olgu
ve sadece maksilla tutulumu olan 2 ol-
guda dis agrisi; maksilla, mandibula,
sfenoid ve etmoid kemik tutulumu
olan bir olguda ise yiizde belirgin de-
formasyon, dis ve bas agrisi, gorme
bozuklugu gibi semptomlar goriildii.
Kranyofasiyal fibroz displazilerde tu-
tulum asimetriktir. Siklik sirasina go-
re sfenoid, frontal, maksillar ve etmo-
id kemiklerde goriiliir. Oksipital ve
temporal kemikte daha nadirdir (6).
Calismamizda 5 olguda maksillar, 3
olguda sfenoid, 3 olguda zigomatik,
bir olguda frontal, bir olguda mandi-
bular, bir olguda etmoid kemikte tutu-
lum mevcuttu.

Fibroz displazinin “cherubism” de-
nilen otozomal dominant gecisli man-
dibula ve maksilla tutulumunu olustu-
ran Ozel bir varyasyonu vardir (9,10).
Radyografilerde hem mandibulada
hem de maksillada multilokule oste-
olitik alanlar goriilmektedir (9).

Kafa tabaninda lokalize lezyonlarin
ayrrict tanisinda diffiiz osteosklerotik
kemik tutulumu yapabilen Paget has-
talig1, osteogenezis imperfekta ve no-
rofibromatozis diisiiniilmelidir (11).
Kranyofasiyal lezyonlarda ayrica hi-
perparatiroidi, osteofibréz displazi,
non-ossifiye fibroma, basit kemik kis-
ti, dev hiicreli tiimor, enkondromato-
zis, eozinofilik graniilom, osteoblas-
tom, hemajiyom, menenjiyom da dii-
sliniilmelidir (1,2). Mandibulada loka-
lize lezyonlarda osteosarkom, osteom-
yelit aymrict tamida akla gelmelidir.
Fibroz displazi ile karisabilen kafa
lezyonlar1 bulunan olgularda lezyon
bolgesinden tanjansiyel projeksiyon-

larda alinan grafiler ayirici tanida yar-
dimcidir. Fibroz displazi i¢ tabuladan
cok dis tabulaya dogru belirgin eks-
pansiyon yapmasi ile ayirt edilebilir
(1). Frontal kemikte tutulumu olan bir
olgumuzda ekspansiyonun disa dogru
olmasi nedeniyle i¢ tabulayi fazla et-
kilemedigini, dis tabulayi ileri derece-
de incelttigini ve boylece diploe me-
safesini genislettigini saptadik. Hipe-
rosteozis ile birlikte olan menenji-
yomlardan farkli olarak fibroz displa-
zilerde anjiyografide meninjiyoarter-
yel beslenme goriilmemektedir (1).

Fibroz displazilerde sarkomatoz de-
jenerasyon olgularin %1’inde goriil-
mektedir ve fibrosarkom seklindedir
(3).

Fibroz displazilerde temel tani rad-
yolojik bulgulara dayanmaktadir.
Kranyofasiyal tutulumda buzlu cam
gorliniimii (%56), sklerotik tip (%23),
litik tip (%21) olmak iizere 3 tip rad-
yografik patern goriilmektedir (12).
BT’de ise ozellikle buzlu cam goriinii-
miiniin tipik oldugu ve atteniiasyon
degerinin 34 ile 513 HU arasinda de-
gisebildigi belirtilmektedir (4,13). Ca-
lismamizda direkt radyografide 8 ol-
gunun 3’iinde buzlu cam, birinde litik,
2’sinde sklerotik, birinde litik ve skle-
rotik lezyonlar goriildii. Yapilan BT
incelemede ise 3 olguda buzlu cam,
bir olguda litik, 2 olguda litik ve skle-
rotik, 2 olguda da buzlu cam ve litik
karakterde lezyonlar vardi.

Olgularin ¢ogunda direkt radyografi
tanida yeterli olur, ancak kompleks
durumlarda, 6zellikle belirgin skleroz
ve kalinlasmaya bagli olarak kemik
konturlarinin net secilemeyisi ve sii-
perpozisyonlarda yetersiz kalabilir
(4). Caligmamizda direkt radyografide
patoloji saptamadigimiz bir olguda
BT incelemede poliostotik tip displazi
tesbit ettik.

Fibroz  displaziler  genellikle
MRG’de T1 ve T2 agirlikl1 sekanslar-

da hipointens izlenirler. T1 ve T2
agirlikli sekanslarda hiperintens odak-
larin olabilecegi belirtilmektedir. Fib-
1oz displazide MRG’de T1 ve T2 agir-
likl1 sekanslarda hiperintens odaklarin
goriilmesi veya gadolinyumlu incele-
mede belirgin kontrast tutulumu ile
klinik ya da patolojik aktivite arasinda
saptanamamistir. Ancak MRG’deki
belirgin kontrast tutulumunun belki de
normal kemik iligi yerine fibroselliiler
dokunun artigina bagli olabilecegi be-
lirtilmektedir (14). Calismamizda T1
agirlikli goriintiilerde beyin parankimi
ile kiyaslandiginda 7 lezyon hipoin-
tens, bir lezyon izointens karekter
gosterdi. T2 agirlikli goriintiilerde ise
tiim lezyonlar hipointens idi. 3 olguda
T1 agirlikli imajlarda yer yer hiperin-
tens odaklar izlenirken 3 olguda T2
agirlikli  goriintiilerde  hiperintens
odaklar saptandi. Bu hiperintens
odaklarm ancak 2’sinde kontrast mad-
de tutulumu goriildii. Fibroz displazi-
deki belirgin vaskiileritenin anjiyoek-
tazi veya biiyiik periferal siniizoidlere
bagl oldugunu belirten caligsmalar da
olmustur (15). Ayrica fibroz displazi,
bazen kemik disina dogru yayilan yu-
musak doku kitleside yapabilir ve bu
MRG ile kolayca ortaya konulabilir
(16).

Fibroz displazilerde tani ilk olarak
direkt radyografi ile konmakla bera-
ber lezyon yaygimligini ve karakterini
degerlendirmede BT en uygun goriin-
tilleme yontemidir. MRG ise 6zellikle
cevre yumusak dokuyu ve fibroz kom-
panenti degerlendirmede yardimcidir.
Bununla birlikte fibr6z displazinin te-
davisinin planlanmasinda biiyiik
Onem tasiyan patolojinin aktivasyonu-
nu degerlendirebilmek icin, histopato-
lojik incelemeler ile BT ya da MRG
arasinda korelasyon olup-olmadigimi
inceleyen daha ileri caligmalar gerek-
mektedir.
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CRANIOFACIAL FIBROUS DYSPLASIA
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RESULTS: Five out of eight patients had monostotic form, two had the polyostotic
form on conventional radiography. Four patients had the monostotic form and the
other four had the polyostotic form on computed tomography. On magnetic reso-
nance imaging, all the lesion exhibited lower signal intensity than the brain tissue.
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