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Alt Konka izole Fibroz Displazisi

Isolated Fibrous Dysplasia of The Inferior Turbinate
Kulak, Burun, Bogaz Hastaliklar1

Ozet

Fibroz displazi, nedeni tam olarak bilinmeyen, yavas
gelisen, histolojik olarak hiicre metaplazisinin farkli
asamalarimi igeren immatiir kemik doku ile karakterize
neoplastik olmayan bir durumdur. Genellikle, ¢cocukluk
ve adolesan donemde goriilmektedir. Seyri esnasinda bir
veya birden fazla kemigi tutabilir. Bas-boyun
bolgesinde, en sik maksilla ve mandibulada
goriilmektedir. Paranazal siniis ve konka tutulumu
nadirdir. Tani, direkt radyografi ile konulabilmesine
ragmen lezyonun yayginligini ve karakterini belirlemede
bilgisayarli tomografi en uygun goriintiileme yontemidir.
Displazi bolgesinin mineralizasyonuna gore tomografide
radyolusent, buzlu cam ve sklerotik goriiniimler olabilir.
Semptomatik hastalarda tercih edilen tedavi yontemi
cerrahi eksizyondur. Biz bu yazimizda erigkin donemde,
oldukca nadir olarak alt konka tutulumu ile bagvuran ve
cerrahi rezeksiyonla bagarili bir sekilde tedavi ettigimiz
monostotik fibréz displazili olgumuzu bildirdik.
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Abstract

Fibrous dysplasia is a slowly progressing
nonneoplastic condition of unknown etiology,
characterized by immature bone tissue including the
different stages of cell metaplasia histologically. It is
generally observed in childhood and adolescent
periods. It may involve one or more bones during its
course. In the head and neck area, it is frequently
observed in the maxilla and mandibula. Paranasal
sinus and turbinate involvement is rare. Although, the
diagnosis may be established with direct radiography,
computed tomography is the most appropriate
imaging method in identifying the extent and
character of the lesion. Tomography may include
radiolucent, ground glass and sclerotic views
according to the mineralization of the dysplasia area.
Surgical excision is the preferred treatment method in
symptomatic patients. Here, we present the case of a
surgically treated 52-year-old male patient with
monostotic fibrous dysplasia of the inferior turbinate.
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Fibroz displazi (FD) iskelet sisteminin gelisimsel bir hastah@idir '. Klinik olarak yavas ilerlemesi nedeniyle,
semptomatik hale gelmesi yillar siirebilir. Birgok hafif olgu asla taninmayabilir ya da rastlant1 olarak belirlenebilir
2, Normal veya anormal kemik dokusu icinde fibroz dokunun artmasi ile karakterizedir. Biz makalemizde eriskin
donemde, oldukg¢a nadir olarak alt konka tutulumu ile bagvuran ve cerrahi rezeksiyonla basarili bir sekilde tedavi
ettigimiz monostotik fibr6z displazili olgumuzu bildirdik.

Olgu Sunumu

Elli iki yasinda erkek hasta burnunun her 2 tarafinda tikaniklik ve bas-yiiz agris1 sikayeti ile Kulak-Burun-Bogaz
poliklinigine bagvurdu. Sikayetlerinin uzun zamandan beri mevcut oldugu ama son 2 yildir arttigi 6grenildi.
Hastanin muayenesinde nazal pasajda septum sola dogru deviye ve sag alt konkada hipertrofi mevcuttu. Bunlar
disinda tikayici kitleye, mukozal degisiklige veya piiriillan akintiya rastlanmadi. Bas agris1 sebebi ile istenilen
paranazal siniis bilgisayarli tomografisinde (BT) sag alt konkada ekspansiyon yapan buzlu cam goriiniimii ile
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uyumlu dansite artis1 izlenmekteydi (Sekil 1A-1B). Alt konka kesit alanlart en belirgin olan aksiyal kesitte
tutulum olmayan sol tarafin yaklasitk 3 katina ulagsmisti. Radyolojik bulgular1 fibréz displazi olarak
degerlendirildi. Teknesyum 99m-metilendifosfonat (Tc-99m MDP) ile yapilan tiim viicut kemik sintigrafisinde
nazal bolge disinda tutulum izlenmedi. ilave cilt lezyonlarina rastlanmadi. Kan tahlillerinde, 6z ge¢misinde ve aile
hikayesinde 6zellik yoktu. Genel anestezi altinda septoplasti ve sag alt konka rezeksiyonu yapildi (Sekil 1C).
Operasyon ve sonrasi donemde hastanin herhangi bir sikayeti olmadi. Patoloji raporunda plump spindle
hiicrelerden olugan stromal proliferasyon izlenen fibroéz displazi ile uyumlu histopatolojik bulgular olarak geldi
(Sekil 1D).
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Sekil 1 : Olgumuzun BT, makroskobik ve m1kroskob1k goriintiisii (H&ExlOO)

Operasyon sonras1 donemde bag-yliz agris1 geriledi. Yapilan 2 yillik takibinde niiks izlenmedi.

Tartisma

Fibroz displazi, nedeni tam olarak bilinmeyen, yavas gelisen, histolojik olarak hiicre metaplazisinin farkli
asamalarini iceren immatiir kemik doku ile karakterize neoplastik olmayan bir durumdur >, FD seyri sirasinda
normal kemik medulla ve korteksi kollajen, fibroblast ve osteoid dokuyla yer degistirir. Lezyon mediiller
kemikten baslayarak genisler ve komgsu korteksi tutar 3 Histopatolojik olarak kiiciik, diizensiz ham kemik
adalarin1 saran prolifere fibroblast ve bol miktarda kollajenden olusur. Ham kemik adalar1 dar, egri, bir boliimii
olta ignesine veya Cin harflerine benzer goriiniimde olabilir. Kemik adalarinin cevresinde osteoblastik hiicre
siralanmast yoktur. Fibréz dokunun yogunlugu ve seliilaritesi degiskendir o

Klinikte monostotik (MFD), poliostotik (PFD)ve McCune-Albright sendromu olarak goriilebilir 34 Tek kemik
tutulumu ile karakterize MFD, en sik rastlanan formdur ve olgularin %70’ini olusturur. Ancak, sadece %?20’si bas-
boyun bolgesinde lokalizedir. Ge¢ ¢ocukluk evresinde belirgin olma egilimindedir. Genellikle, kaburga veya
kraniofasial kemiklerden sadece biri etkilenir. Vakamiz ileri yashydi. Yapigimiz sistematik taramaya ragmen
bagka kemik tutulumu bulamadi§imiz i¢in hastamizi monostotik olarak kabul ettik. Displazi iki ya da daha fazla
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kemikte mevcut ise PFD olarak isimlendirilir, olgularin %30’unu olusturur. Bunlarin %50-100’iinde kraniofasiyal
kemikler etkilenir. Lezyonlarin ilerlemesi daha ¢ok 3. ve 4. on yilda ortaya cikar. En az goriilen form Albright
sendromudur. PFD’ye ciltte cafe-au-lait lekeleri ve puberte prekoks gibi endokrin bozukluklarin eslik ettigi klinik

tablodur. Cogunluk ile kadinlarda goriiliir 4,

Fibroz displazide vyiizde en sik tutulan kemikler maksilla ve mandibuladir °. Paranazal siniis ve konka tutulumu
nadir olarak bildirilmistir *’. FD’nin tiirii ve konumuna bagl olarak yiizde agrisiz deformite ve asimetri en sik
gozlenen klinik bulgular olmasinin yaninda tutulan kemikte hizli genisleme olustugunda optik sinir, gz kiiresi,
kulak kanali yapilar1 ve nazal hava yolunda fonksiyonel defisitler meydana gelebilir ®. Sonugta, gozlerde gérme
kaybi, proptozis, diplopi ve epifora, burunda tikaniklik, anosmi, epistaksis, mukosel ve tekrarlayan rinosiniizit, dis
kayb, yiiz felci, yiiz agrsi, trigeminal nevralji gibi cesitli belirtiler meydana gelebilir *. Savranlar ve ark. olgu
sunumlarinda 14 yasinda erkek hastada burun tikaniklig1 ve bag agris1 sebebiyle istenilen BT°de sag frontal kemik,
orta ve alt konkada, sfenoid kemigin biiylikk kanadinda ve pterigoid progesinde ekspansiyon yapan FD
sunmuglardir %, Baykara ve ark. ise olgu sunumlarinda sag tarafta burun tikaniklig1 ve bas agrisi olan otuz dort
yasinda erkek hastada orta konkada FD bildirmislerdir 10 Vakamiz bag-yiiz agris1 sebebiyle istenilen BT’de
tesadiifi olarak saptandi. Displazi sadece alt konkada sinirliydi.

Fibr6z displazide lezyonun uzaniminin saptanmasi ve hastaligin takibi icin BT, lezyonu cevre dokudan daha iyi
ayirabilmek icin manyetik rezonans goriintiileme (MR) kullamilabilir ''. BT°de buzlu cam gériintiisiiniin olmasi ve
lezyon etrafinda kesin demarkasyon hattinin olmamasi FD i¢in karakteristiktir >''. Radyoizotoplar benign ve
malign kemik lezyonlarinin tanisinda 6nemli bir rol oynar. Tc-99m MDP tiim viicut kemik sintigrafisi malign
tiimorlerin saptanmasinda veya hastalifin yayginligin1 bulmada siklikla kullanilir 12 Ayirict tanida, ossifiye
fibrom, Paget hastalig1, anevrizmal kemik kistleri, fibrosarkom, dev hiicreli tiimor, dev hiicreli reperatif graniillom
ve hiperparatiroidizmde goriillen “brown tiimorii” akilda tutulmalidir. Kesin tam biyopsi ile konulmakla birlikte
biyopsi ancak lezyonlarin klinik ve radyolojisi ¢ok tipik degilse gereklidir B, vakamizda BT goriiniimii tipik
oldugundan biyopsi ihtiyact duymadik.

Fibréz displazinin malign transformasyon potansiyeli bulunmaktadir. FD’nin osteosarkoma doniigiim insidansi
9%0,5’tir ° . Bunun yaninda, kondrosarkom, fibrosarkom ve dev hiicreli sarkoma da doniigebilir 14 Hastaligin
baslangici ile malign déniisiimiin baglamasi arasindaki interval yaklasik 12,5 yildir .

Bu hastalikta kiiratif medikal tedavi olmadigindan, gerekli durumlarda cerrahi tedavi diisiiniilmelidir. Soliter
kiigiik FD’ler asemptomatik ve statik kalabilip, higbir tedavi gerektirmezler. BT ya da MR ile takip edilebilirler.
Klinik semptom ortaya cikarsa tedavi gerekir. En etkili tedavi yontemi tutulan kemigin total eksizyonudur. Fakat
bu ciddi fonksiyonel ve kozmetik defektlere neden olabilir ®’. Cerrahi miidahale, kisa siirede agn ile
belirginlesmis lezyonlar, ilerleyici deformite veya fonksiyonlar1 bozan lezyonlar ve semptomlar1 rahatlatmasi
veya kiiratif amag olmaksizin estetik deformiteleri diizeltmek icin yapilabilir ®. Tutulum yerine bagh olarak
eksternal veya endoskopik cerrahi yaklagim uygulanabilir """, Vakamizda, konka rezeksiyonu ile FD kolayca
total olarak cikartildi. Hastanin klinik sikayetleri geriledi ve takiplerinde niiks izlenmedi.

Burun ve paranazal siniis tutulumu nadir olmakla birlikte, nazal obstriiksiyonla gelen ve konka kemik anomalisi
saptanan hastalarin ayirict tanisinda FD diistintilmelidir. Maligniteye déniisme potansiyeli, oldugundan konkanin
tiimiiyle cikarilmasi etkin bir tedavi yontemidir.
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