CENE KEMIKLERININ FIBROZ DISPLAZISI
Dog. Dr. Nevin Akyiiz (*), Dr. Canan Alath (**), Dt Dr. Ozen Dogan (***)

OZET: 1980-1986 yillari arasinda 1.U. Dighek. Fakiiltesi Afiiz-Dis, Cene Hastaliklar1 ve ICerrahisi
Anabilim Dah Polikligine basvuran 9 fibroz displazili hastanin klinik, radyolojik ve histopatola-
Jik bulgulari deferlendirildi ve kaynaklar igiginda karsihstiriimas: yapildu.

SUMMARY: 9 patients, who applied to the polyclinic of Istanbul Universty Dentistry Faculty Oral
Surgery Department, with fibrous dysplasia of the jaw bones, are investigated clinically, radiologi-
cally and microscopically. The established features of the patients are compared with those of the
literatiire.

GIRIS

Fibréz displazi, kemik dokusunun, etyolojisi bilinmeyen, yavas blylyen ve
farkl histopatolojik yapi gosteren bir lezyonudur. Eskiden, ostitis fibroza lokaliza-
ta, ostitis deformans veya osteodistrofia, fibroza generalizata olarak bilinen has-
taliklar ginimizde fibréz displazi diye adlandinimaktadir (1,3,15,18,19,22).

Fibroz displazi terimi ilk defa 1983'de Lichtenstein (13) tarafindan ortaya
atilmistir. Daha 6nceleri ostitis fibroza lokalizata diye bilinen lezyonlarin histopatol-
ojik olarak poliostotik fibroz displaziden farkh olmadigi anlasilmis ve bunlar fibréz
kemik displazisinin monostotik sekli olarak kabul edilmistir (1,3,5,6,15,17,20,21,22).

Bir kisim arastirmacilar hastaligin, travmaya ugrayan kemik dokusunun 6zel
bir reparatif reaksiyonu olarak ortaya giktigini savunmuslardir (15).

Lezyonun, osteoblastlarin agir uyarilmasi sonucu meydana geldigini digiinen
arastirmacilar da vardir (17). Bunun yanisira, kemik dokusunun aktivitesinin bozul-
mas! ya da kemik olgunlasmasinda bir duraklama ve fibro-ossedz tipte bir meta-
plazik kemiklesme sonucu ortaya ¢iktid1 da savunulmustur (3,17,21).

Cesitli arastirmacilar fibréz displazilerin; Albright Sendromu, Poliostotik
fibréz displazi, Monostotik fibréz displazi diye G¢ ayn klinik tablo ile ortaya
ciktiini ve bu ¢ seklinde histopatolojisinin ayni oldugunu bildirmektedirler
(3,8,12,15,20,-22). -

Kemigin fibroz displazisi, tim kemik lezyonlarinin % 2.5'unu iyi huylu kemik
lezyonlarinin ise yaklasik % 7'Sini olusturmaktadir (3). Monostotik tipi, poliostotik
tipine oranla 4 kat daha sik goriilmektedir (3). Kostalar, femur, tibia, kranium, mak-
silla ve madibula en ¢ok tutulan kemiklerdir (1,3,7,15,22). Cocukluk ve genglik
¢agdinda ortaya gikmaktadir (1,9,10,11,15,23).

Kaynaklarda residiv yapan fibréz displazi olgularinin yanisira (2,3,6,9,18,20,-
21), malign timdre donlsen lezyonlar da bildirilmistir (15).
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GEREC VE YONTEM

Arastirmamiz, 1.U. Dighekimligi Fakiltesi Agiz, Dig, Cene Hast. ve Cerrahisi
Anabilim Dali Poliklinigi'ne 1980-1986 yillar arasinda bagvuran ve histopatolojik ola-
rak fibréz displazi tanisi konan 9 hasta tzerinde retrospektif olarak yapilmistir.

Hastalarin klinik, radyolojik ve histopatolojik verilerini degerlendirerek so-
nug gikarmayi amagladik.

BULGULAR

6 yillik siire iginde saptanan 9 fibroz displazisi hastanin en gengi 10, en
yaslisi 70 yasindaydi. Yas ortalamasi 25 olarak saptandi. Hastalarin 6'si kadin, 3'U
erkekti.

Olgularin 5'inde alt genede, 3'inde {ist genede, Cherubism tanisi konmus bir
olguda ise, alt ve list genede yaygin lezyonlar gérildi.

Hastalarin 6'sinda ylizde deformasyon gérillmesine karsin, 3'Unde saptan-
madi. Deformasyon saptanmayan iki olguda, kemigin etkiledigi bélgelerde agri mev-
cuttu. Deformasyon gosteren iki hastada cift tarafli, 4 hastada ise, Gglinde sag,
birinde sol olmak iizere tek tarafli olarak saptandi. Deformasyon gosteren bir has-
tada sag tarafta sislikle birlikte agri da mevcuttu. Olgularin birinde lezyon sol ta-
rafta, dordiinde sag tarafta, ikisinde sag ve solda yaygin, ikisinde de alt gene orta
bdlgede lokalize olmustu.

Hastalarin yas, cinsiyet ve lokalizasyonu Tablo I'de gérilmektedir.

Tablo I. Hastalarin yas, cinsiyet ve lokalizasyona gére dagilimlari.

QLGU YAS CINSIYET LOKALIZASYON

1 10 K Alt gene ortabdlgede,

2 40 K Alt cene sag tarafta,

3 16 K Alt cene orta bdlgede,

4 17 E Alt gene sag tarafta,

5 23 K Ust cene sag tarafta,

6 70 K Ust gene sag tarafta,

7 12 E Altcene cift tarafliBAzilar

bolgesinde
8 22 K Ust gene sol tarafta,
9 16 E Alt ve ist genede yaygin’

Resim-1: Fibréz displazinin radyografik gériiniimii: Mandibulada kistik lezyonlar ve gémiik
disler goriilmekiedir. 3
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Resim-2: Klasik dénemdeki kemigin fibréz displazisinin mikroskopik gériiniimii. Fibroplastlardan
olusan bag dokusu iginde degisik bigimlerde kemik adaciklan gériilmektedir. (H+E x 80)

Hastalarin ikisinde dislerin yer degistirdigi, Gglinde dislerin liksasyon

Radyolojik olarak timériin kendisine 6zgi bir gbrintlisii yoktu. Genel olarak
sinirlari gok net olmayan, yaygin radyosulent alanlar dikkati gekiyordu. Timor ba-
zen monolokiiler bazen de multilokiiler kistik alanlar icermekteydi (Resim 1). Olgu-
larimizin gogunda kemik ekspansiyona ugramig ve korteks incilmisgti.

Histopatolojik incilemede, olgularin timiniin klasik tipte fibréz dislazi goéri-
niimde oldugu saptandi. Mikroskopik olarak liften ve hiicreden zengin bag dokusu
icinde yer yer birbirleriyle anastomoz yapan degisik sekillerde kemik izlenmekte,
kemik adaciklarinin gevresinde gok sayida osteoblast ve tek tilk osteoklastlar dik-
kati gekmekteydi (Resim 2). Iki olguda klasik alanlarin yanisira osteolitik déneme
uyan alanlar vardi. Buralarda fibroblastlardan olusan bag dokusu iginde osteoklast
topluluklar gériilmekteydi (Resim 3). Bir olguda ise, kistik déneme uyan geng¢ me-
zenkim hicrelerinin yaptiklari geper bigiminde pargalardan clusan alan izlenmek-
teydi.

Olgularina dérdii daha yaygin ve genis alanlar etkiledidi igin Plastik ve Re-
konstriiktif Cerrahi Birimine gdnderildi. Alt gene orta bdlgede bulunan ve kesici
digleri tutan bir olguda, kiiretaj ve alt kesici diglere rezeksiyon yapilarak, diger
dort olguda kiiretaj yapilarak hastalarin tedavileri saglandi.

TARTISMA

Bir ¢ok arastirmaci fibréz displazinin gocukluk ve genglik yillarinda
gorildigint bildirmiglerdir (1,3,9,11,15,23). Zimmerman ve arkadaglar (23),
arastirdiklar: 69 ¢ene fibréz displazili hastanin, en genci 2, en yasglisi 69 yasinda



CENE KEMIKLERININ FIBROZ DiSPLAZISI °37

oy
HbY

Resim-3: Fibréz displazinin osteolitik doneminde, fibroblastlardan olusan bag dokusu iginde
osteoklast topluluklan gériilmektedir. (H+E x 80)

olmak izere, yas ortalamasini 22 olarak bulmuslardir. Ancak bu serideki hastalarin
yarisindan g¢odunun 10-30 yas arasinda oldugu saptanmistir (20,22,23).
Aragtirmamizdaki hastalarin yas ortalamasinin 25 olarak bulunmasi kaynaklarla
uyum saglamaktadir.

Yapilan arastirmalarda, fibréz displazi olgularinin sira ile en gok kostalar, alt
ve Ust ekstremite kemikleri, kafatasi, yiiz ve gene kemiklerinde yerlesim gosterdigi
saptanmistir (1,3,7,15,22).

Hastaligin maksillada, mandibulaya oranla daha sik yerlestigi bildiriimektedir
(4,5,10,17,18,23). Ancak bizim olgularimizda fibréz displaziye alt genede daha siklik-
la rastladik. Bu durumu hasta sayisinin azligina baglayabiliriz.

Fibréz displazi, kadinlarda, erkeklere oranla 2-3 defa daha sik gorilir
(2,9,10,11,17). Calismamizda olgularin 6'sinin kadin, 3'Uniin erkek olmasi, kaynak bilgi-
lerle paralellik géstermektedir.

Hastaligin ilk klinik bulgusu kaynak bilgilere gére agrisiz gene kemigi blyU-
mesidir (2,4,6,8,15,16,23). Bizim arastirmamizda da 6 hastada gene kemigi bilyimesi-
ne bagl olarak yiizde deformasyon, 2 olguda da klinik yakinma olarak agri sap-
tanmistir.

Hastalardan 2 olguda diglerde yer degistirme, 3 olguda diglerde liksasyon
ve 2 olguda da gémiik diglerin bulunmasi kaynaklarla uyum saglanmaktadir (8,15,17).

Cene kemigi fibroz displazileri radyografide degisik gérinimler verebilirler.
Genellikle radyolusent bir alanda diizensiz kemiklesme odaklar gorilir. Lezyon,
kemiklesme odaklarinin gok oldugu durumlarda buzlu cam ya da ham pamuk manza-
rasindadir, Blylimeye bagll genigleme nedeniyle kortikal kemik incelmigtir. Etkilenen
alanda disglerin kokleri ayrilmig olabilir, bazen de gdmik disler mevcuttur
(1.4,7,12,15,17,23).
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Radyografide bu tiimérler buzlu cam gérﬁmc@ veren kondrosarkom, kon-
droblastom gibi lezyonlarla karigabilirler. Ayrica tanida bu durum gézéniinde bulun-
durulmalidir. Fibréz displazinin hiperossifiye tipi,«glsferozan osteomyelit, Paget has-
taligi, osteolitik ve kistik dénemdeki lezyonlar ise, ameleblastoma, kist ve eosinofilik
granllloma gibi hastaliklarla ayirtedilmelidir (9,20,22). Bizim olgularimizda radyolojik
olarak, sinirlar belirgin olmayan monolokiiler ya da multilokiiler osteolitik alanlar
gorulmekteydi. Kaynaklara uygun olarak yer yer buzlu cam goériinimi izlenmektey-
di. Yizde deformite gosteren olgularimizin radyografilerinde kemikte ekspansiyon
saptandi.

Hastaligin histopatolojisinde, lezyon sadlam goérunimli kemikle gevrilidir.
Klasik donemdeki lezyonlarda, fibroblastlardan olusan, hiicreden zengin bag
dokusu iginde X,0,Y ve C seklinde kemik adacikiari gorilir. Kemik adaciklar yeni
kemik yapimi bigimdedir, birbirleriyle anastomozlar yapabilirler ve cevrelerinde bol
osteoblast, daha az sayida da osteoklast bulunur (4,15,17,18,20,22). Osteolitik
dénemde hiicreden zengin bag dokusu iginde osteoklast topluluklari gérilur. Bun-
lardan bir béluminin yaninda kiigilk geng mezenkim hicrelerinin yaptiklar geper
bigiminde bag dokusu alanlari goérilir. Osteoplastik dénemde ise, bag dokusu
igindeki kemik adaciklan birbirleriyle .anastomozlar yaparlar ve giderek yalnizca
kemik dokusundan olusan ve "osteom” olarak da adlandirilan lezyonlar ortaya gikar
(15,17,18).

Inceledigimiz olgularin biyik bdlimi klasik dénemdeki fibréz displazi
ozellikleri gostermekteydi. Kaynaklarda yassi kemiklerdeki fibréz displazilerde ke-
mik adaciklarinin daha sik anastomoz yaptiklar bildirilmektedir (18). Bizim olgu-
larimizda da bu bulgu saptanmaktaydi. Osteolitik dénem 6zellikleri gésteren alanlara
iki olguda, kistik donem alanlarina ise bir olguda rastladik. Bu bulgularda; fibréz
displazi olgularinin daha gok klasik donemde saptandigi, 6teki dénemlerdeki olgula-
ra daha az rastlandigini bildiren kaynaklara uygunluk gostermektedir (18).

Tumérin tedavisi yumusak dokularin kiiretaji seklindedir. Ancak yeterli
kiretaj saglanmadigi durumlarda residiv goriilmektedir (2,3,6,9,11,15,18,20,21). Sagdlam
dokuyu birkag mm. Igine alacak sekilde rezeksiyon yapilmasi residivi engellemekte-
dir. Tedavide radyoterapi, lezyonlarda malign dejenerasyona yol agmasi nedeniyle
onerilmemektedir (14,15,19,20,21).

Kanimizca gene kemiginde yer alan fibréz displazi olgularinda gok iyi kiretaj
ve hastanin uzun siire izlenmesi yeterli olmaktadir. Sik ve hizl residiv yapan olgu-
larda daha radikal cerrahi yontemler disiinilmelidir.
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