Tiirk Patoloji Dergisi 2006,22(2):68-73

Kafa ve yuz kemiklerinin fibroosseoz lezyonlari

Craniofacial fibroosseous lesions
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OZET

Kafa ve yiiz kemiklerinin fibroosseoz lezyonlar: genel-
likle yavas gelisen, klinik olarak agresif seyir gosterebi-
len benign tiimérlerdir. Kemiklerde deformiteye neden
olabilen lokal destriiktif karakterdeki bu lezyonlarda,
cerrahi olarak tam ¢gikarilmadiklar taktirde niiks riski
yiiksektir. Uzun siireli niiks lezyonlarda sarkomatoz
dejenerasyonun gelistigi bildirilmektedir. Bu lezyonlar:
simiflandirmak, tanimak ve tedavi etmek uzun yillar ¢e-
sitli zorluklara neden olmustur. Maksilla ve mandibula
en sik goriilen yerlesim yeridir. Cocuklarda ve geng
erigkinlerde sik goriiliirler.

Bu ¢alismada 1976-2004 yillar1 arasmda Ege Universi-
tesi Tip Fakiiltesi Patoloji Anabilim Dali'nda tam almisg
43 olgu ile, 2003-2006 yillar1 arasinda Uludag Universi-
tesi Tip Fakiiltesi Patoloji Anabilim Dah’nda tam almg
12 olgu incelendi. Olgularin yas ve cins dagihmi, lezyon-
larm yerlesim yeri, lezyonlarm tipi ve histopatolojik
ozellikleri ile niiks ve sarkomatiz dejenerasyon goste-
ren olgular belirtildi.

Calismamizin sonucunda kafa ve yiiz kemiklerinin fib-
roosseoz lezyonlarinda spesifik taniya giderken patolo-
jik kriterlerin yam sira, klinikopatolojik korelasyonun
ve radyolojik goriintiilerin esas ahnmasi gerektigi lite-
ratiir bulgular: egliginde bir kez daha vargulandi.

Anahtar sozciikler: Kafa ve yiiz kemikleri, fibriz disp-
lazi, ossifiye fibrom, fibroosseoz lezyonlar

ABSTRACT

Fibroosseous lesions of the cranial and facial bones are
usually benign and tend to grow slowly, yet act aggres-
sively clinically. If not totally excised, recurrence is
common in these locally destructive and deforming lesi-
ons. Degeneration into sarcoma has been reported in
recurred lesions, as well. Diagnosis, classification and
treatment of these lesions have exposed various difficul-
ties in the past. Predilection sites are maxillae and man-
dibles. They are often seen in children and young
adults.

In this study 43 cases from Ege University Medical
School Surgical Pathology Department between 1976
and 2004, and 12 cases from Uludag University Medical
School Surgical Pathology Department between 2003
and 2006 were reviewed. Cases were noted as for age,
gender, lesion site, lesion type, histological properties,
recurrence, and degeneration into sarcoma.

In conclusion we suggest that specific diagnosis of fibro-
osseous lesions of cranial and facial bony regions should
rely on clinicopathological correlation and radiological
findings along with pathological criteria.

Key words: Cranial and facial bones, fibrous displasia,
ossifying fibroma, fibroosseous lesions

GIRIS

Kafa ve yiiz kemiklerinin fibroossedz lez-
yonlar1 genellikle yavas gelisen, klinik olarak
agresif seyir gosterebilen benign tiimorlerdir.
Kemiklerde deformiteye neden olabilen lokal
destriiktif karakterdeki bu lezyonlarda cerrahi
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olarak tam ¢ikarilmadiklar: taktirde niiks riski
yiiksektir (1-4). Maksilla ve mandibula en sik
goriilen yerlesim yeri olmasma ragmen kran-
yum, nazal kemikler, etmoid ve orbitada da yer-
lesebilirler (4,5). Bu lezyonlar1 siniflandirmak,
tanimak ve tedavi etmek uzun yillar cesitli zor-
luklara neden olmustur (1,3,6). Fibroz displazi
(FD), ossifiye/sementifiye fibrom (OF/SF), pe-
riapikal semental displazi (PSD), fibroossedz
displazi (FOD) fibroossedz lezyonlarin prototip-
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leri olarak kabul edilmektedir (7). Cocuklarda
ve geng erigkinlerde sik goriilen bu lezyonlarda
spesifik taniya ulagmada klinikopatolojik kore-

lasyon, ozellikle radyolojik goriintiiler onem ta-
stmaktadir (7-11).

GEREC ve YONTEM

Bu calismada 1976-2004 yillar1 arasinda
Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Patoloji Anabi-
lim Dali'nda tam almis 43 olgu ile, 2003-2006
yillar1 arasinda Uludag Universitesi Tip Fakiil-
tesi Patoloji Anabilim Dali'nda tan1 almis 12 ol-
gu incelendi. Olgulara ait Hematoksilen-Eozin
boyali preparatlar tekrar gozden gecirilerek his-
topatolojik 6zellikler kaydedildi. Olgularin yas,
cins, tiimor lokalizasyonlar1 argiv raporlarindan
elde edildi.

BULGULAR

Olgularin 35'i kadin (%64), 20'si erkekti
(%36). Olgularin ortalama yagst 23.8+13.8 ola-
rak bulundu (aralik 4-87 yas). Lezyonlarin 22'si
maksilla, 20'si mandibula, 3't frontal kemik, 4'u
pariyetal kemik, 1'i etmoid kemik, 1'i oksipital
kemik ve 2'si orbita yerlesimli olup 2 olguda ka-
fa ve yiiz kemiklerinde multipl tutulum mevcut-
tu (Tablo 1).

Tablo 1. Fibroosseoz lezyonlarin lokalizasyonu.

Lokalizasyon Olgu sayisi Oran (%)
Maksilla 22 40
Mandibula 20 36
Frontal kemik 3 5
Pariyetal kemik 4 7
Etmoid kemik 1 2
Oksipital kemik 1 2
Orbita 2 4
Multipl kafa kemigi 2 4
Toplam 55 100

On dokuz olgunun FD, 16 olgunun FOD,
19 olgunun OF ve 1 olgunun fibroosseosemen-
tal lezyon (FOSL) tanilarini aldigi saptandi
(Tablo 2).

On olguda lokal niiks izlenirken, 3 olguda sar-
komatdz dejenerasyon saptandi (Tablo 3). Sar-
komat6z dejenerasyon gosteren olgular frontal
(n=1), mandibular (n=1) ve multipl kemik (n=1)
yerlesimli FD olgular1 olup, sarkomatodz dejene-
rasyonun osteosarkom oldugu belirlendi.

Tablo 2. Fibroosseoz lezyonlar.

Lezyon tipi Olgu sayisi Oran (%)
Fibroz displazi 19 34,5
Fibroosseoz displazi 16 29
Ossifiye fibrom 19 34,5
Fibroosseosemental lezyon 1 2
Toplam 55 100

Tablo 3. Lokal niiks gosteren olgular.

Yas Cinsiyet Lokalizasyon Histopatolojik tani

15 K Maksilla Fibroz displazi

36 E Mandibula Fibroosseoz displazi

11 K Maksilla Fibroz displazi

23 K Etmoid Fibroz displazi

31 K Mandibula Fibroosseosemental displazi
14 K Maksilla Fibroz displazi

11 K Maksilla Fibroz displazi

31 E Maksilla Fibroz displazi

16 E Maksilla Ossifiye fibrom

40 K Mandibula Ossifiye fibrom

Bes olguda lezyona sekonder anevrizmal
kemik kistinin eslik ettigi izlendi. Bu olgularin 4
tanesi OF, 1 tanesi ise FOD tanili olgulardi.

TARTISMA

Kafa ve yiiz kemiklerinin fibroosseoz lez-
yonlart ¢ok sayida olup heterojen bir grubu
olusturur. Bu lezyonlar siniflandirmak, tanimak
ve tedavi etmek uzun yillar cesitli zorluklara ne-
den olmustur (1,3,6,12). Bugiin OF, SF, semen-
to-ossifiye fibrom (SOF), FD ve PSD (semento-
ma) bu grup igerisinde en sik tanimlanan lez-
yonlardur. IIk ii¢ lezyon fibréz stroma igerisinde
sement benzeri materyal ve osteoid iiretimi te-
mel alinarak subjektif olarak siniflandirilmakta-
dir. Bu lezyonlarin reaktif siire¢ olarak kabul
edilen FD ve PSD'nin aksine, neoplastik yapida
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olduklar1 kabul edilmektedir (1). Bugiin bu lez-
yonlarin en sik goriilenleri “fibro-osteo-semen-
tal lezyonlar” genel baglig1 altinda toplanmakta-
dir (10). Benign, iyi sinirli, unilokiiler ya da
multilokiiler karakterdeki fibroossedz lezyonlar
yavas ve sisirgen biiylime gosterir ve tam cerra-
hi eksizyon niiksii 6nlemede yeterlidir (3). Na-
diren, tiimor hizla biiyliyiip genis caplara ulasa-
bilir ve cesitli kozmetik ve fonksiyonel prob-
lemlere neden olabilir. Boyle agresif seyir gos-
teren tiimorler “agresif”, “jliivenil” veya “aktif”
OF, SF ya da SOF olarak tanimlanir (3,8,9).
Ozellikle cocuk ve genc eriskin popiilasyonda
goriilen lezyonlarda “jiivenil” terimi kullanil-
maktadir (3,9). Bu olgularin orta yiiz yerlesimli-
lerinde goriilen agresif seyir, lokal destriiksiyon
ve niikse neden olabilir (5,11,13). Her ne kadar
selliiler, kemigi erode ya da invaze etmis tiimor-
lerde agresif seyir beklense de histolojik gorii-
niim ile klinik davranig arasindaki iligki yeterin-
ce acik degildir (3,7). Bu nedenle bu tiimorlerin
ozellikle agresif olanlarini klinik, radyolojik ve
cerrahi alandaki tecriibelerle osteosarkom gibi
malign tiimorlerden ayirt etmek gerekir (1,2,7).
Yapilan pek ¢ok retrospektif calismada maksilla
yerlesimli lezyonlarin daha agresif seyir goster-
digi belirtilmistir. Marvel ve arkadaglari orta
yiiz ve paranazal siniis yerlesimli OF olgularinin
daha agresif oldugunu belirterek kontrolii sagla-
mada genis lokal eksizyonu onermektedir (5).
Calismamizda lokal niiksiin izlendigi 10 olgu-
nun 6's1 maksilla, 3'i mandibula ve 1 tanesi ise
etmoid kemik yerlesimlidir. Lokal niiks goste-
ren olgularin 6's1 FD tanis1 almistir (Tablo 3).
Histopatolojik ve klinik bulgular1 birbirine
benzer olan bu lezyonlar1 siniflandirmak olduk-
c¢a zordur (1,3,6,7,10,12). Bununla birlikte bazi
goriisler fibroossedz lezyonlari FD ve OF olmak
biiyiik grupta toplamaktadir
(5,6,11,13). OF'un cesitli alt tipleri jiivenil ossi-
fiye fibrom, jiivenil agresif ossifiye fibrom, ju-
venil aktif ossifiye fibrom, semento-ossifiye fib-
rom ya da psammomatoid ossifiye fibrom ola-
rak adlandirilabilmektedir ki bu terimlerin hepsi
giinlimiizde OF yerine kullanilmaktadir. Ancak

tizere iki
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bu terimlerin agik bir tanisal degeri yoktur
(6,11). Menzel 1872 yilinda 35 yasindaki bir ka-
dinda mandibula yerlesimli biiyiik bir tiimorii
OF'un varyanti SOF olarak ilk kez tanimlamis-
tir. Montgomery 1927'de OF terimini, Liech-
tenstein ve Jaffe ise 1938'de FD terimini ilk kez
kullanmistir. Liechtenstein ve Jaffe FD'nin mo-
nostotik formunu tanimlarken Albright 1937'de
poliostotik formunu tanimlamigtir. Boylece de-
ride pigmentasyon degisiklikleri, endokrin bo-
zukluklar ve poliostotik FD ile seyreden McCu-
ne Albright Sendromu (Albright 1937, McCune
ve Bruch 1937) tanimlanmistir (5,11). Liech-
tenstein ve Jaffe yiiz kemiklerinin tiim fibroos-
sedz lezyonlarmin FD'nin tipleri oldugunu ileri
stirmiig ve bu goriis 1963 yilina kadar kabul gor-
miigtiir (4). Reed 1963'de bu lezyonlar kliniko-
patolojik 6zelliklerine gore ayirmis ve FD'yi ge-
lisimsel kusur, OF'u benign neoplazm olarak ka-
bul etmisgtir (5). Hamner bu lezyonlar1 1968'de
sement igeren tiimorler olarak gruplandirmistir
(14). Bu lezyonlarin genis kapsamli ilk siniflan-
dirmasi ise 1971'de WHO tarafindan yapilmis
ve 4 alt grupta toplanmustir: 1) FD, 2) OF, 3) SF
ve 4) SOF (Pindborg ve Kramer, 1971) (12, 14).
Zamanla bu smiflandirmanin bazi sorulara ce-
vapsiz kaldig1 goriilmiis, yeniden gdzden gegi-
rilmis ve yeni lezyonlar eklenmistir (12). Orne-
gin Makek 1983'de kafa ve ¢ene kemiklerinden
gelisen, agresif seyir gosteren, osteoblastik ori-
jinli, psammoz ve trabekiiler tip olmak iizere 2
tipi bulunan Desmo-Osteoblastomay1 tanimla-
mustir (10,12). Daha sonra Makek 1987 yilinda
fibroossedz lezyonlar1 4 biiyiik alt gruba ayir-
mustir: 1) gelisimsel bozukluklar, 2) reaktif-re-
peratif lezyonlar, 3) fibromatozis ve 4) tiimorler.
Benign tiimorler odontojenik kokenliler ve non-
odontojenik kafa-yliz kemigi yerlesimliler ol-
mak lizere 2 grupta toplanmustir (10). Oral pato-
loglar bu lezyonlar1 geleneksel olarak odontoje-
nik kokenlerinin olup olmamasina gore siniflan-
dirmaktadir (11).

Yasamin 2. ile 4. on yillar1 arasinda sik go-
rilen bu lezyonlar kadinlarda daha siktir
(5,8,11,13). Bizim serimizde de genc erigkin ve
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kadin {istiinliigi mevcuttur. Bazi calismalarda
erigkinlerdekinin aksine cocuklarda daha hizh
ve daha agresif bir seyrin izlendigi belirtilmek-
tedir (4,9). Otorler bunu zamanla tiimoriin proli-
feratif aktivitesinin azaldig1 seklinde yorumla-
maktadir (4).

FD'nin aksine OF monostotiktir ve %5'ten
az oranda multipl kemik tutulumu izlenir. Baz1
serilerde %75 oraninda gosterilen mandibula tu-
tulumu en sik goriilen yerlesim yeridir. Bunu
etmoid, frontal ve sfenoid siniisler ile orbita, ok-
siput ve temporal kemikler izler (11). FD ise en
stk maksilla yerlesimlidir, etmoid ve sfenoid si-
niis tutulumu daha nadirdir. Monostotik form
9%70-75 oraninda izlenirken, bu lezyonlarda ka-
fa ve yiiz kemigi tutulumu %30'dur. Poliostotik
form %30 oraninda izlenir ve daha erken yaslar-
da goriilen bu lezyonlarda kafa ve yiiz kemigi
tutulumu yaklasik %50'dir (11). Olgularimizda
maksilla ve mandibula en sik goriilen yerlesim
yeri olup bunu frontal, pariyetal, etmoid, oksipi-
tal ve orbital kemikler izlemektedir. Multipl ke-
mik tutulumlu 2 olgu FD tanisi almistir (Tablo
1).

Klinik bulgular tiimor tarafindan tutulan
kemige gore cesitlilik gostermekle birlikte,
ozellikle ¢ene kemigi yerlesimlilerde sislik, du-
yu bozuklugu ve asimetri en sik rastlanan semp-
tomlardir (3-5). Orta yiiz ve paranazal siniis yer-
lesimlilerde unilateral propitozis, diplopi, per-
sistan nazal obstriiksiyon, rinore, epifore, rekiir-
ren epistaksis ve hemoptizi goriilebilir (5). Ca-
lismamizdaki olgularda da, arsiv raporlarindan
elde edebildigimiz kadariyla sislik en sik gorii-
len klinik bulgu olup, buna bazi olgularda agr1,
bazi olgularda ise duyu bozuklugu eslik etmek-
tedir.

Radyolojik goriiniim degisken olup yerle-
sim bolgesine ve ossifikasyon oranina baghdir.
Unilokiiler ya da multilokiiler karakterdeki lez-
yonlar radyoliisen veya mikst radyoliisen-radyo-
dens olabilir. Genellikle lezyon radyodens bir
siirla cevrilidir (3,4,6). Bazen ¢evre kemige in-
vazyon veya erozyon goriilebilir (3). FD'de buz-
lu cam goriiniimii karakteristiktir (Resim 1)

Resim 1. Frontal kemik yerlesimli fibroz displazi. iki ve iic
boyutlu bilgisayarh tomografik goriintiiler.

(4,11).

Histopatolojik olarak bu lezyonlarda nor-
mal lamelloz kemik yerini vaskiilarize fibroz
stroma igerisinde yerlesmis cogunlugu kecemsi
tipte izlenen osteoid veya kemige birakmistir
(13). OF'da siskin fibroblastlarin izlendigi hiic-
reden zengin karakterdeki stromada kemik tra-
bekiilleri ¢evresinde, osteoblastik zincir ve rast-
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gele dagilmis halde osteoklastlar izlenir (Resim
2) (3,7.8,13). Ozellikle lezyonun periferinde ke-
mik trabekiillerinde lameller transformasyon
goriiliir (4). Baz1 lezyonlarda psammom benzeri
sferoid kalsifikasyon mevcuttur ki bu lezyonlar
“psammomatoid” OF olarak da adlandirilir
(3,6,8,9). Periodontal ligamandan kaynaklanan
sementom ya da simdiki adiyla PSD ve semen-
to-ossedz displazi lezyonlart SF, sementoblas-
tom gibi sement {iireten lezyonlar1 kapsar. Bu
lezyonlar mandibula pre-molar ve molar bolge
yerlesimli olup ¢ok sayida, oval yuvarlak sekil-
li, mineralize sferiiller icerirler. Bu sement sfe-
riilleri morfolojik olarak psammomatoid sferiil-
lere benzer ve literatiirde psammomatoid OF,
semento-ossifiye fibrom olarak da adlandiril-
maktadir (9). Bazi otorler SF ile OF'un ayni lez-
yon oldugunu diisiinmektedir (9,13). FD'de ise
kemik trabekiilleri kecemsi kemik ozelliginde
olup lameller transformasyon gostermez ve tra-
bekiiller ¢cevresinde osteoblast ya da osteoklast-
lara rastlanmaz (4). Stroma OF'un aksine hiicre-
den fakirdir ve fibroblastlar siskin goriilmezler
(Resim 3) (9,11,13).

Kemiklerde deformiteye neden olabilen
lokal destriiktif karakterdeki bu lezyonlarda cer-
rahi olarak tam cikarilmadiklari taktirde niiks
riski yiiksektir (3). Radikal rezeksiyon, konser-
vatif olarak lokal eksizyon ya da kiiretajla eniik-
leasyon tedavi segenekleridir (3,7,8). Ozellikle
agresif tiimorlerde inkomplet rezeksiyon niiks-
lere neden olmaktadir (2,7-9). Uzun siireli niiks
eden lezyonlarda, sarkomatdz dejenerasyonun
gelistigi bildirilmektedir (14). FD'de sarkoma-
toz dejenerasyon riski %0,5 olarak bildirilmekte
ve radyasyona maruziyet malign transformas-
yonda suglanan en 6nemli faktor olarak goriil-
mektedir (11,14). Osteosarkom bagta olmak
lizere kafa ve yiiz kemigi yerlesimli sarkomlarin
etiyolojisinde radyasyona maruziyet, travma ve
FD, OF gibi oncesinde benign bir kemik lezyo-
nunun varligt su¢lanmaktadir (2,3,11,14). Calis-
mamizda FD tanili 3 olgunun birinde mandibu-
la yerlesimli lezyonun bir y1l sonra gériilen niik-
siinde osteosarkom saptanirken, diger olguda
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poliostotik formda FD ile osteosarkom birlikte-
ligi goriilmektedir. Son olguda frontal kemik
yerlesimli FD ve osteosarkom birlikteligi mev-
cuttur. Olgular sirasiyla 17 yasinda erkek, 20
yasinda kadin ve 25 yasinda erkek hastadir.
Sonug olarak kafa ve yiiz kemiklerinin fib-
roosse0z lezyonlarinda spesifik taniya giderken
patolojik kriterlerin yami sira klinikopatolojik
korelasyonun ve mutlaka radyolojik goriintiile-
rin esas alinmasi gerektigini literatiir bulgulari
esliginde bir kez daha vurgulamak istedik.
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