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Etmoid Siniiste Fibroz Displazi: Olgu Sunumu
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OZET

Fibroz displazi (FD) iskelette tek ya da birden fazla kemik tutulumu ile seyreden benign bir fibroossedz lezyondur. Benign bir timor olmasina karsin,
malign transformasyon potansiyeli mevcuttur. Bas boyun bélgesinde en sik maksilla, mandibula, parietal, oksipital ve temporal bolgeler tutulurken,
etmoid kemik tutulumu oldukga nadirdir. Bu makalede, sag goz etrafinda agri, her iki goz arasinda asimetri ve ¢ift gérme sikayeti nedeniyle gekilen
paranazal bilgisayarli tomografisinde sag etmoid hiicrelerde lamina papriseay: destriikte eden kitlesi olan, sag etmoid siniiste FD tanis1 alan 18 yasin-

da erkek hasta sunuldu.
Anahtar Sozclkler: Fibroz displazi, Paranazal siniisler.
ABSTRACT

Fibrous Dysplasia of Ethmoid Sinus: A Case Report

Fibrous dysplasia (FD) is a benign fibroosseous lesion that may progress a single or multiple bones involvement. Although it is a benign tumor, it has
available malignant transformation potential. While mostly maxilla, mandible, parietal, occipital, and temporal region are stiffed in the head and neck
region,the ethmoid bone involvement is very rare. This article presents an 18-year old patient who was diagnosed with fibrous dysplasia in right
ethmoid sinus and had a mass in right ethmoid cells destructing lamina papyracea, which was detected in paranasal computerized tomography obtai-
ned due to complaints of pain around right eye, asymmetry between both eyes and diplopia.
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Fibrsz displazi (FD); yavas ilerleyen, etiyolojisi tam
olarak bilinmeyen, normal mediillar kemigin yerini
anormal fibroosseoz dokunun aldig1 benign bir hasta-
liktir (1, 2). i1k olarak 1938°de Lichtenstein tarafindan
tanimlanmistir (3). Klinikte monostotik, poliostotik ve
McCune-Albright sendromu olarak 3 formda goriiliir.
En hafif ve en sik goriilen (%70) monostotik form tek
bir kemigi tutar. Poliostotik form bircok sayida kemigi
etkileyip vakalarm %30’unu olusturur. McCune-
Albright sendromu en siddetli form olup, endokrin
hastaliklar, poliostotik FD, deri hiperpigmentasyonla-
riyla beraberdir ve ¢ok nadir goriiliir (4, 5).

Bas boyun bdlgesinde en sik maksilla, mandibula
tutulurken etmoid kemik nadiren tutulur (6, 7). Hastalik
adolesan ve geng eriskinlerde goriiliir. FD* de agrisiz
bir sislik seklinde kemik biiyiimesi olur (8). Bilgisayar-
11 tomografide (BT) fibroz ve kemik dokunun yogunlu-
guna gore, radyolusent ve sklerotik alanlar seklinde
gozlenir (9). Benign bir lezyon olan FD tedavisinde
total eksizyon, fonksiyonel acidan koétiilesmeye neden
olmadig siirece tercih edilen yontemdir.

Bu makalede, sag goz etrafinda agri, her iki goz
arasinda asimetri ve ¢ift gorme sikayeti nedeniyle ¢eki-
len paranazal bilgisayarli tomografisinde sag etmoid
hiicrelerde lamina papriseay1 destriikte eden Kkitlesi
tespit edilen, sag etmoid siniiste FD tanisi alan 18 ya-
sinda erkek hasta sunulmustur.

OLGU SUNUMU

On sekiz yasinda erkek hasta sag g6z etrafinda agri, her
iki gbz arasinda asimetri ve c¢ift gorme sikayeti ile
klinigimize miracaat etti. Hastanin yapilan anterior
rinoskopik muayenesinde herhangi bir bulgu yoktu.
Endoskopik nazal muayenesinde sag orta meada sep-
tuma dogru itilme mevcuttu. Cekilen paranazal BT de,
sag etmoid hiicrelerde lamina papriseay1 minimal dest-
riikte edip ekspansiyona yol agan, nazal septumu sola
dogru deplase eden, sag frontal siniise uzanan
34x31x17 mm boyutlarinda lobiile yapili, icerisinde
amorf goriiniimlii nekrotik alanlar igeren kitle goriildii
(Resim 1). Hastaya genel anestezi altinda sag endosko-
pik siniis cerrahisi ve Lynch insizyonu ile eksternal
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etmoidektomi operasyonu yapildi. Kitle enblok olarak
cikarildi (Resim 2). Ameliyat sonrasi herhangi bir
komplikasyon ile karsilasiimadi. Patoloji sonucu FD
olarak rapor edildi (Resim 3). Ameliyat sonrast do-
nemde hastaya aralikli nazal endoskopik muayeneler
yapildi. Postoperatif birinci yilda ¢ekilen BT de (Re-
sim 4) etmoid kavitede niiks izlenmedi. Klinik olarak
asemptomatik olan hasta alt1 ayda bir takip edilmekte-
dir. Hastanin takiplerinde diplopi ve gozlerde sekil
bozuklugu sikayetlerinin diizeldigi gorildii (Resim 5,
6).

Resim 1. Ameliyat éncesi koronal paranazal sinus BT gériin-
tisiinde, sag etmoid siniiste lezyon izlenmektedir.
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Resim 3. Igsi hiicrelerden olugan fibréz stromada, diizensiz
kemik yapilarindan olusan lezyon.

Keles ve Ark.

Resim 4. Postoperatif birinci yilda ¢ekilen bilgisayarli tomogra-
fide etmoid kavitede nliks izlenmedi.

Resim 6. Hastanin operasyon sonrasi fotografi

TARTISMA

Fibroz displazi, yavas ilerleyen benign bir hastaliktir.
Hastaligin fizyopatolojik olarak temelinde normal
kemik fibréz dokuyla yer degistirir. Mediiller kemikten
baslayan lezyon genisleyerek yakinindaki korteksi
tutar. Kemik trabekiilleri diizensiz bir sekilde yerlesir
ve internal lameller yapist olmayan bir kemik dokusu
olugur. Etiyolojisinde bir gen mutasyonunun sorumlu
oldugu diisiiniilmektedir (10). Hastalik genellikle ¢o-
cukluk ¢aginda baslar, puberte ve adolesanlarda siklik
giderek artar, erken erigskin dénemde ise goriilme sikli-
&1 azalir (11).

Fibroz displazi kemik tiimdorlerinin %2.5’ini, be-
nign kemik tiimorlerinin ise %7.5” lik kismini olusturur
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(11). Bas-boyun bolgesi hastalarmn %25’inde tutulur.
Bag-boyun bolgesinde en sik tutulan alanlar maksilla
ve mandibuladir.

Fibroz displazi tanisi radyolojik bulgulara daya-
nir. Gliniimiizde daha ¢ok BT ve manyetik rezonans
goriintiileme (MRG) tercih edilir. BT ile kemik detay-
lar1 ve lezyonun uzanimini degerlendirmede faydalidir
(5). Hastaligin prognozunun takibinde de BT kullanilir.
Patolojik dokunun mineralizasyon derecesine gore BT
dansiteleri degiskenlik gosterir. Radyolusent, buzlu
cam ve sklerotik goriiniimlerde olabilir (5). BT ayni
zamanda, osteopetrozis, Paget’s hastaligi, osteogenezis
imperfekta, otosklerozis gibi diger osteodistrofilerle
aywrict tanmin yapilmasinda yardimeidir (5). MRG
yumusak doku komponentlerini degerlendirmede fay-
dalidir. Osteom, menengiom, mukosel gibi benign
lezyonlar ile FD’yi ayirabilir (10).

Bu makalede 18 yasinda bir monostotik FD vaka-
st sunuldu. Monostotik form hafif seyirlidir ve tipik
olarak 20-30 yaslarda tani alir. Poliostatik form ise
cocukluk yaslarinda daha sik goriiliir. Etiyoloji heniiz
belirlenememis olmakla beraber son yillarda genetik ve
molekiiler nedenler arastirilmaktadir (4). Bas boyun
bolgesinde en sik olarak maksilla ve mandibula tutu-
lurken etmoid kemik tutulumu nadiren goriilmektedir.
Ancak Lustig ve ark (12), 15 yillik bir seride toplam 21
hastada en sik etmoid kemik tutulumunun (%71) oldu-
gunu bildirmiglerdir.

En sik goriilen klinik bulgular atipik bas ve yiiz
agrisi, ayrica siniizit ile ilgili semptomlardir. flerlemis
vakalarda ise lezyonun yerlesimine ve boyutuna gore
proptozis, cift gorme, viziiel degisiklikler gibi vital
yapilarin basisina baglh degisiklikler gozlenebilir (7, 8).
Bizim vakamizda da ¢ift gérme, propitozis ve sag goz
etrafinda agr1 sikayeti mevcuttu.

Bilgisayarli tomografi de buzlu cam goriintiisiiniin
olmas1 ve lezyon etrafinda kesin demarkasyon hattinin
olmamasi FD igin karakteristiktir. Bizim vakamizda,
cekilen paranazal BT de, sag etmoid hiicrelerde lamina
papriseayr minimal destriikte edip ekspansiyona yol
acan, nazal septumu sola dogru deplase eden, sag fron-
tal sinilise uzanan, lobiile yapili, igerisinde amorf gorii-
niimli nekrotik alanlar iceren kitle goriildii. FD’ nin
kesin tanisi histopatolojik inceleme ile konur. Histopa-
tolojik incelemede, spongioz kemik diizensiz trabekii-
lalar1 ile beraber fibroz bagdoku stromasi izlenir (6).
FD’nin maligniteye doniisme ihtimali % 0.5°tir (4).
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Malign dejenerasyon siklikla osteojenik sarkom ve
fibrosarkom olarak goriiliir (4). FD tedavisinde radyo-
terapi kullanimi sarkomatdz doniisiim riskini 400 kat
arttirdigi i¢in tercih edilmez (4).

Bifosfonatlar osteodistrofili hastalarin tedavisinde
kullanilir ve osteoklastik kemik rezorbsiyonunu baski-
lar, ancak bu ilaglarn FD’ de kullanimi smirlidir.
FD’nin kiiratif medikal tedavisi olmadigindan, gerekli
goriildiigiinde cerrahi tedavi yapilmalidir. Cerrahi yon-
temin se¢imi ve eksizyon siniri, kitlenin biiytikligi,
onemli anatomik yapilara yakinligi (orbita, a. karotis
interna), hastanin yasi ve semptomlarin siddetine bag-
lidir (4). Paranazal sintis FD’lerinin tedavisinde en sik
kullanilan eksternal yaklagimlar Caldwell Luc teknigi,
lateral rinotomi, eksternal etmoidektomi ve kraniofasi-
yal rezeksiyondur. Etmoide sinirh kitlelerde son za-
manlarda daha konservatif transnazal endoskopik yak-
lasimlar da uygulanmaktadir (5, 6). Kitlenin tamamen
¢ikarilamadigi durumlarda basi yapan bdlgelerdeki
lezyonun kiiciik parcalar halinde alinmasi genellikle
tercih edilen yaklasimdir (5, 6). Bizim hastamizda
tomografide cevre kemik yapilart destriikte etmesi ve
hastanin sag g6z etrafinda agri, her iki goz arasinda
asimetri ve ¢ift gorme sikdyeti olmasi nedeniyle cerrahi
eksizyon uygulandi. Lezyon cok sert ve sag frontal
siniise uzanan bir yap1 seklinde idi. Hastaya genel anes-
tezi altinda sag endoskopik siniis cerrahisi ve Lynch
insizyonu ile eksternal etmoidektomi operasyonu ya-
pildi. Kitle enblok olarak ¢ikarildi. Operasyon sonrast
belirgin bir kozmetik deformite gelismedi ve takiple-
rinde niiks goriilmedi.

Fibroz displazi, benign natiirde fibroosseoz bir
lezyon olup etmoid kemik tutulumu nadir olarak rapor
edilmektedir. Bu durum etmoid siniisiin hastalik komp-
like olmadig1 siirece normal muayene ve konvansiyo-
nel radyolojik islemlerde gozden kacabilecek bir bolge
olmasindan kaynaklanir. Literatiir verileri ve klinik
tecriibeler paranazal siniis yerlesimli FD lezyonlar
semptomatik hale gelmis, fonksiyon kayb1 ve kozmetik
deformitelere yol agmissa cerrahi tedavi gerektigini
vurgulamaktadir. Tedavide, hastaligin benign seyirli
olmas1 nedeniyle daha biiylik defektlere ve fonksiyon
kayiplarma yol acacak radikal cerrahiden kagimilmasi
ve konservatif yaklasim yaygin kabul goren protokol-
diir. Kitlenin enblok ¢ikarilamadigi durumlarda bast
yapan bdlgelerin kiiclik parcalar halinde miimkiin ol-
dugunca eksize edilmesi onerilen yaklagimdir.
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