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Amag: Fibroz displazi kemigin benign fibro-ossedz lez-
yonudur ve genellikle cocukluk ya da adélesan dénemde
gorilir. Calismanin amaci histopatolojik olarak tespit
edilen ve gégus duvarinda izlenen fibréz displazi olgula-
rinin klinik 6zelliklerini ve uzun dénem takiplerini literattr
bilgileri 1s1ginda degerlendirip tartismaktir.

Hastalar ve Yoéntemler: Klinigimizde 1995-2008
yillari arasinda histopatolojik olarak fibréz displazi
tanisi konulan 16 hasta (tumi erkek; ort. yas 26.2;
dagihim 20-48) geriye doénik olarak incelendi. Olgular
cinsiyet, yas, semptom, klinik 6zellikler, radyolojik ve
sintigrafik bulgular, tani ve tedavi amaciyla yapilan
cerrahi yéntem, ameliyat sonrasi hastanede kalig
suresi, niks, morbitide ve mortalite agcisindan deger-
lendirildi.

Bulgular: Olgularin sadece ikisi asemptomatikti, diger
olgulardan 12’sinde g6gus agrisi ve ikisinde hem gégus
agrisit hem gdgus duvarinda siglik sikayeti mevcuttu.
Olgularin 13’Unde monostotik hastalik mevcutken U¢
olguda poliostotik hastalik saptandi. Olgularin tamamina
tani ve tedavi amaciyla tam veya kismi kosta rezeksiyo-
nu yapildi ve histopatolojik olarak fibrdéz displazi tanisi
konuldu. Ameliyat sonrasi morbidite ve mortalite izlen-
medi. Yatis sliresi ortalama 5.6 (3-8) giindi. Olgularin on
ikisine ulasilabildi ve ortalama takip suresi 39.6 (2-112)
ay olarak saptandi. Olgularin higbirinde niks veya baska
bir patoloji saptanmadi.

Sonug: Fibréz displazide, serimizde oldugu gibi monos-
totik, poliostotik veya birden fazla kosta tutulumuyla
birlikte seyreden ekstratorasik tutulum izlenebilir. Bu tip
lezyonlar benign olmasina ragmen 6zellikle poliostotik
hastalikta uzun dénem takip edilmesi gereklidir.

Anahtar sézctikler: Fibréz displazi; kosta; gégus duvari; tani; tedavi.

Objectives: Fibrous dysplasia is a benign fibrous-
osseous lesion of the bone and is generally seen in chil-
dren and adolescents. The purpose of this study was to
evaluate the clinical features and long-term follow-up of
the patients with a histopathological diagnosis of fibrous
dysplasia of the chest wall.

Patients and Methods: A retrospective study was
performed in 16 patients (all males; mean age 26.2
years; range 20-48 years) with histopathologically con-
firmed fibrous dysplasia who admitted to our department
between 1995 and 2008. Patients were evaluated with
respect to sex, age, symptoms, clinical features, radio-
logic and scintigraphic findings, surgical approach for
diagnosis and treatment, hospital stay after operation,
recurrence, morbidity and mortality.

Results: Two patients were asymptomatic. The main
symptoms were chest pain in 12 patients and chest
wall swelling with chest pain in two patients. Thirteen
patients had monostotic disease, and three polyostotic
disease. The surgical treatment and biopsy were carried
out in all patients with partial or total rib resections. The
diagnosis was confirmed histopathologically. There were
no postoperative morbidity and mortality. The median
hospitalization was 5.6 (3-8) days. Follow-up was pos-
sible in 12 patients and ranged from 2 to 112 months
(median 39.6 months). There was no recurrence or any
other pathology.

Conclusion: The clinical picture of fibrous dysplasia
can be monostotic, polyostotic or more than one rib with
extrathoracic involvement like our series. Although these
lesions are benign, they should be followed up long term,
especially in polyostotic disease.
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Fibroz displazi (FD), kemik dokunun fibréz doku
proliferasyonuna neden olacak gekilde anormal geli-
simi ile karakterli yavas ilerleme gosteren bir patoloji-
sidir. Genellikle ¢ocukluk ya da adolesan déneminde
gorilur." Etiyolojisi tam olarak bilinmemekle bir-
likte kalitsal olmayan, genetik gecisli bir hastalik ola-
rak tanumlanmaktadir.®7 Biiyiiyen ve gelismekte olan
kemikleri tutmaktadir ve kemik biiyiimesinin durmasi
ile gelisimi durmaktadir. Tim benign kemik tiimorleri-
nin yaklasik %5 ila %7’sini olustururken benign goégiis
duvar tiimérlerinin %30 una yakininit olusturur. Fibroz
displazi gogilis duvarinda kostalar tutar ve lezyon sik-
likla tek bir kostadadir. Genellikle kostalarin posterior
ve/veya lateral kismuni tutar ve travmayla yakin iligkisi
vardir.l#!

Bu geriye dontik ¢alismada gogiis duvari tutulumu
izlenen fibréz displazili olgularimizi literatiir bilgileri
1s181inda tartismay1 amagladik.

HASTALAR VE YONTEMLER

Klinigimizde 1995-2008 yillar1 arasinda histopato-
lojik olarak gogtis duvar:t kemiklerinde fibréz displazi
tanis1 konulan 16 hasta geriye doniik olarak incelendi.
Olgularin yasgi, cinsiyeti, klinik 6zellikleri, radyolojik
ve sintigrafik bulgulari, tan1 ve tedavi amaciyla yapilan
cerrahi girisimler ve sonuglar: agisindan degerlendirildi.
Monostotik hastalik gégiis duvar: kemiklerinden sadece
birinin tutuldugu, poliostotik hastalik ise birden fazla
kemigin tutuldugu durumlar i¢in tanimlandi. Olgulara
ulagilarak durumlar1 sorguland: ve sikayetlerinin olup
olmadig1 6grenildi.

BULGULAR

Calismaya dahil edilen biitiin olgular erkekti ve yas
ortalamasi 26.2 (20-48) yildi. Bagvuru aminda olgularin
sadece ikisi asemptomatikti, diger olgularin 12’sinde
goglis agrisy, ikisinde gogiis duvarinda sislikle birlikte
olan gogiis agrisi sikayeti mevcuttu. Olgularin iki yonli
akciger grafisi ve toraks bilgisayarli tomografisi cekildi
ve radyolojik olarak olgularin tamaminda gogiis duva-
rindaki lezyonlar tespit edildi. Dokuz olgunun tim

/
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(a) 8 no’lu olguya ait toraks BT kesitinde sag 3. kosta anterior kisminda kitle lezyon izlenmekte.

viicut kemik sintigrafisi g¢ekildi, bu olgularda gogiis
duvari kemiklerindeki lezyonlar teyit edilirken bir olgu-
da gogtis duvari kemiklerine ek olarak vertebralarda ve
pelviste tutulum saptandi. Bu olguda gogiis agris1 digin-
da bir semptom yoktu. Serimizdeki olgularin sadece
ikisinde travma dykiisii tespit edildi ve her iki olguda da
monostotik hastalik mevcuttu. Laboratuvar degerlerine
bakildiginda iki hastada serum kalsiyum degerlerinin,
ti¢ hastada serum alkalen fosfataz degerlerinin yiiksek
oldugu saptandi.

Olgularin 13’tinde (%82) monostotik hastalik, tigtin-
de (%18) poliostotik hastalik saptandi. Poliostotik has-
talik saptanan olgulardan sadece birinde ekstratorasik
(vertebra ve pelvis) tutulum mevcuttu, bu olguda her
iki hemitoraks kostalarinda ve sternumda da tutulum
vardi. Poliostotik hastalik saptanan diger iki olgu-
da ayni hemitoraks kostalarinda tutulum mevcuttu.
Serimizdeki olgularda birinci ve ikinci kostalarin hig
tutulmadig, en sik tutulanlarin ise dérdiincii ve altinc
kostalar oldugu, bir olguda sternum tutulumu saptandi.
On ii¢ olgumuzda kostalarin posterior ve/veya lateral
kisimlarinin, iki olguda kostalarin anterior kisimlarinin,
bir olguda ise kostalarda diffiiz tutulum oldugu tespit
edildi. Tablo 1’de serimizdeki olgularin tiim &zellikleri
gosterilmektedir (Sekil 1, 2).

Olgularin tamamina tami ve tedavi amaciyla tam
veya kismi kosta rezeksiyonu yapildi ve histopatolojik
olarak fibréz displazi tarust konuldu. Olgularin hicbirin-
de gikartilan kostalarin yerine rekonstriiksiyon amaciyla
yama gerekmedi, gogiis duvari primer olarak onarildi.
Ameliyat sonras1 morbidite ve mortalite izlenmedi. Yatis
siiresi ortalama 5.6 (3-8) giindii.

Serimizdeki olgularda herhangi bir ek sistem patolo-
jisi saptanmadig; igin radyolojik takibe alind1. Takipte 12
olguya ulagilabildi ve ortalama takip stiresi 39.6 (2-112)
ay olarak saptandi. Olgularin hi¢birinde niiks veya
bagka bir patoloji saptanmadi. Sadece iki olguda ameli-
yat yerinde agr sikayeti oldugu ve medikal tedavi ile bu
sikayetlerinin geriledigi saptandi, bu olgularda lezyon
tam olarak cikarilmigti.
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b) 16 no’lu

poliostotik olguya ait toraks BT kesitinde sol 6. kostadaki diffiiz tutulum izlenmekte.
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Tablo 1: Serimizdeki fibr6z displazi olgularin tiim 6zellikleri

Olgu Yas C Sikayet FD Tipi Torasik Ekstratorasik Tan1 Takip Sonug
No. Tutulum Tutulum (Ay)
1 30 E Gogiis agrist ~ Monostotik Sol 6. kosta (post) Yok Par. rez. ? ?
2 26 E Gogiis agrist  Monostotik  Sol 3. kosta (postlat) Yok Par. rez. ? ?
3 22 E Goglis agrisi Poliostotik ~ Sag 4. 6. kostalar (lat) Yok Par. rez. ? ?
4 48 E Gogiis agrist  Monostotik Sag 6. kosta (lat) Yok Par. rez. ? ?
5 45 E Gogls agrist ~ Monostotik Sol 6. kosta (ant) Yok Par. rez. 112 Komp. Yok
6 20 E Yok Monostotik  Sag 10. kosta (postlat) Yok Total rez. 94 Komp. Yok
7 21 E Gogiis agrisi Monostotik Sol 5. kosta (postlat) Yok Par. rez. 61 Komp. Yok
8 21 E Gogiis agrist  Monostotik Sag 3. kosta (ant) Yok Par. rez. 50 Komp. Yok
9 21 E Goglis agrisi, Monostotik Sag 5. kosta (lat) Yok Par. rez. 39 Agri var,
sislik niiks yok
10 20 E Gogis agrist Poliostotik Sag 3.4.5. kostalar Yok Par. rez. 35 Komp. yok
(postlat)
11 21 E Gogiis agris1 ~ Monostotik Sol 4. kosta (lat) Yok Par. rez. 28 Komp. Yok
12 21 E Gogls agrisi, Monostotik Sag 3. kosta (lat) Yok Par. rez. 25 Komp. Yok
sislik
13 21 E Goglis agrist ~ Monostotik Sol 5. kosta (post) Yok Par. rez. 11 Komp. Yok
14 23 E Goglis agrist  Monostotik Sag 7. kosta (lat) Yok Par. rez. 11 Agri var,
niiks yok
15 25 E Yok Monostotik Sol 4. kosta (lat) Yok Par. rez. Komp. Yok
16 35 E Gogilis agrisi Poliostotik  Sag 8. kosta (post), Sol Var Par. rez. Komp. Yok

4.6.8. kostalar (diffiiz),
Vertebra, Pelvis,

C: cinsiyet; FD: Fibroz displazi; post: posterior; postlat: posterolateral; ant: anterior; lat: lateral; Par. rez.: Parsiyel rezeksiyon; Total rez.: Total rezeksiyon; Komp.:

Komplikasyon.

TARTISMA

Gogilis duvarinun en sik karsilastigimiz benign lez-
yonlarindan olan FD normal kemigin kollajen, fib-
roblastlar ve degisken miktarda osteoid doku igeren
bir dokuyla yer degistirmesiyle karakterizedir. ik kez
1938 yilinda Lichtenstein tarafindan tanimlanmigtir.
Kemikteki lezyon piiberteden sonra tipik olarak biiytii-
meye baglar ve iskelet maturitesi ile birlikte yavaslar ve
durur. Her iki cinste de esit oranda goriiliir."¥ Etiyolojisi
tam olarak bilinmemekle birlikte G proteinin bir alt tini-
tesi olan GSa'nin kodlanmasindaki bir somatik mutas-
yon sonucu meydana geldigi bildirilmektedir.>!

Fibroz displazide viicuttaki tiim kemikler etkilenebi-
lir ancak en sik uzun kemikler, kostalar ve kafa kemik-
leri tutulmaktadir.) Monostotik tip daha sik goriiliir
ve hastalar genellikle asemptomatiktir. Bu tipte femur,
tibia, kostalar ve kafa kemikleri en sik tutulur. Olgularin
%20-30'nu olusturan poliostotik tipte pelvis, humerus
ve vertebralar en sik tutulan kemiklerdir. Bu tipte lez-
yonlar daha genistir, hastalar semptomatiktir ve daha
erken yagta tespit edilir.'?*! Poliostotik tipte lezyon-
lar genellikle viicudun bir tarafindadir.*?! Kemikte agr1
ve deformite en sik kargilasilan semptomlardir. Kural
olarak monostotik tip poliostotik tipe doniismez ve
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lezyon biyiiklugi degismez.”'% Serimizdeki olgula-
rin %82’sinin monostotik hastaliga sahip oldugu ve en
sik tutulan kostalarin dérdtincti ve altinci kostalar oldu-
gu saptandi. Poliostotik hastalik tespit edilen ii¢ olgu-
dan sadece birinde ekstratorasik kemiklerde de tutu-
lum oldugu izlendi. Diger iki olguda lezyonlar literatiir-
de belirtildigi gibi aym taraf kostalarda bulunmaktaydi.

Fibroz displazinin eglik ettigi bazi sendromlar var-
dir. McCune-Albright sendromu, geng kizlarda gorii-
liir ve puberte prekoks, poliostotik FD ve karakteris-
tik cilt pigmentasyonlar birliktedir. Mazabraud sendro-
mu ise oldukca nadirdir ve FD ile yumusak doku mik-
somalarinin birlikteligi s6z konusudur.!#1% Serimizdeki
olgularda herhangi bir endokronopati, deri lezyonu
veya yumusak doku lezyonu saptanmadi. Fibréz disp-
lazili olgularin ¢ogunlugunda serum kalsiyum ve fos-
for degerleri normaldir, kemikteki lezyonun biytikltigii-
ne gore serum alkalen fosfataz degerleri yiikselebilir.!
Serimizdeki olgularin ikisinde serum kalsiyum degerle-
rinin, tigiinde serum alkalen fosfataz degerlerinin yiik-
sek oldugu saptanda.

Tanuda radyoloji (direkt grafi ve bilgisayarli tomog-
rafi) 6nemli rol oynar. Radyolojik olarak; tutulan kemi-
gin ekspansiyonu, heterojen dansite veya homojen buzlu
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a8 10’lu monostotik olgunun kemik sintigrafisinde sag 3. kostadaki tutulum izlenmekte. (b) 16 no’lu poliostotik

olgunun kemik sintigrafisinde her iki hemitoraks kostalarinda, vertebralarda ve pelviste tutulum izlenmekte.

cam goriintiisii ve kemigin korteksinde incelme izle-
nen bulgulardir."*"l Radyolojik tetkikler yaminda tim
viicut kemik sintigrafisi ile hastaligin yayginlig sapta-
nabilir. Kemik sintigrafisinin sensitivitesi ytiiksek olma-
sina ragmen kemigin tutulumu FD icin spesifik degil-
dir.™1 Serimizdeki olgularda radyolojik tetkikler ile
gogiis duvarindaki lezyonlar tespit edildi. Dokuz olgu-
ya kemik sintigrafisi uygulanabildi ve bir olguda ekstra-
torasik kemiklerde de tutulum saptandi. Tiim olgularda
radyolojik gortintiiler ve kemik sintigrafisindeki tutu-
lumlar birbiriyle uyumluydu.

Klinik ve radyolojik bulgular ile FD distintilse de
kesin tan1 biyopsi ile konulmaktadir. Histopatolojik ola-
rak gelisigiizel kemik tiretimi ile karakterize fibroblasta
benzeyen igsi hiicrelerden olusan bir fibro-ossedz lez-
yon izlenmektedir.®”"¥ Fibroz displazi igin literatiirde,
kemikteki lezyonun radyolojisi tipik ise komplikasyon
gelismedigi stirece biyopsi yapilmasinin gerekmedigi bil-
dirilmektedir.""® Diger kemiklerden farkli olarak gogiis
duvar1 kemiklerinde tutulum saptandiginda lezyonun
biiytikliigiine ve yayginligmna gore insizyonel veya eksiz-
yonel biyopsi yapilmasi gerektigini diistintiyoruz.

Fibroz displazi, uzun kemiklerde ve kafa kemik-
lerinde tespit edildiginde konservatif tedavi yontem-
lerinden cerrahi tedavi yontemlerine kadar genis bir
tedavi perspektifi bulunmaktadir.>*l Gerek malign
gerek benign gogiis duvari tiimorlerinde tedavinin esasi
cerrahi rezeksiyondur.™ Fibroz displazide, eger lezyon
tek bir kostada lokalize ise total olarak eksize edilebilir,
ancak birden fazla kostada ve beraberinde ekstratorasik
tutulum da s6z konusu ise parsiyel kosta rezeksiyonu ile
taniya ulagmak yeterli olacaktir. Son dénemlerde kemik-
te ciddi deformiteye yol agan lezyonlarda ve poliostotik
olgularda medikal tedavi olarak bifosfanat bilesigi olan
pamidronat kulanilmaktadir. Ancak bu tedavi ve sonug-
larini gosteren genis seriler heniiz yayimlanmamigtir.’>”
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Fibroz displazide klinik seyir ¢ok ¢esitlidir, lezyonun
kendiliginden gerilemesi pek beklenmez. En sik karsi-
lagilan komplikasyon tutulan kemigin patolojik frak-
tiirii ve deformasyonudur.®”% Diger bir komplikas-
yon ise lezyonun malign transformasyonudur ve olduk-
¢a enderdir (%0.4-4). Siklikla osteosarkomaya transfor-
masyon soz konusudur ve genellikle yasamin {i¢tincii
ve dordiincii dekatinda izlenir. Fibroz displazide radyo-
terapinin yarar1 yoktur ve osteosarkomaya transformas-
yon riskini ytiikseltir.'¥l Fibréz displazili hastalar takip
edilirken agr ve lezyonun hizla biiytimesi gibi semp-
tomlara dikkat edilmelidir. Ozellikle poliostotik hasta-
Iikta lezyonlarin takibi uzun stire yapilmalidir, monos-
totik hastalikta eger lezyon total olarak ¢ikarilabildiy-
se uzun donem takibe gerek olmadigim diisiiniiyoruz.
Serimizdeki olgularda herhangi bir komplikasyona rast-
lanmadi, ortalama 39.6 ay takip edilen olgularimizin
sadece ikisinde ameliyat bolgesinde agr1 sikayeti mev-
cuttu, hicbir olguda niiks saptanmadi.

Sonug olarak, FD uzun kemiklerin ve kafa kemikle-
rinin hastalig1 gibi diistintilebilir ancak gogiis duvarimnin
en sik rastlanilan benign kemik tiimériidiir. Serimizdeki
olgularda goriildiigii gibi FD’de gogiis duvar: kemikle-
rinden bir veya birden fazlasi tutulabilir. Gogiis duvari
kemiklerinde ve 6zellikle kosta tutulumunda gerek
tan1 amaciyla gerekse tedavi amaciyla diger viicut
kemiklerinden farkli olarak kitle eksizyonu yapilma-
lidir. Monostotik hastalikta lezyon total olarak eksize
edildiginde uzun dénem takipte herhangi bir sorun bek-
lenmezken poliostotik hastalikta lezyonlar yakin takibe
alinmalidir.
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