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Özet 

Fibröz displazi klinik olarak ağrıya, deformiteye, 

kırıklara ve sinir sıkışmasına neden olabilen, kemikteki 

mezenkimal doku varlığı ile karakterize nadir bir 

durumdur. Sol kolunda ağrı şikayetiyle kliniğimize 

başvuran 34 yaşındaki, yetişkin yaşına asemptomatik 

olan poliostatikfibrözdisplaziye sahip kadın olguyu 

sunuyoruz. Görüntüleme tetkiklerinde maksilla, sol 

skapula, humerus ve radiusda lezyon mevcuttu. 

Anahtar Kelimeler: Fibröz displazi, tedavi. 

Abstract 

Fibrous dysplasia is an uncommon condition 

characterized by the presence of mesenchymatous tissue 

in bone. Clinically, the lesion can cause pain, deformity, 

fractures, and nevre entrapment. We describe the case 

of woman who presented with polyostotic fibrous 

dysplasia asymptomatic until the adult age. Plain 

radiographs showed lesions at the left maxilla, scapula, 

humerus and radius. A 34-year-old woman was referred 

to our department complaining of pain in her lef tarm. 

Keywords: Fibrous Dyplasia, treatment. 
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Giriş  

Fibröz displazi (lichtenstein ve jaffe) 

normal kemiğin yerine benign intramedüller 

fibroosseoz lezyon geliştiği, kalıtsal 

olmayan bir hastalıktır (1). Fibröz displazi 

tüm benign kemik tümörlerinin yaklaşık% 

5'ini oluşturur (2). Malign transformasyon az 

sayıdaki hastada (<% 0,5) gelişir. Çoğu vaka 

30 yaşından önce görülür (3). Monoostotik 

formu genç erişkinlerde,  poliostotik formu 

çocuk ve adolesanda görülürken, sendrom 

ile birlikte olanlar daha erken yaşlarda 

görülebilir. Erkekler kadınlardan daha sık 

etkilenir. Mccune-albright sendromunda 

kadınlar erkeklerden daha sık etkilenir. 

Mccune-albright sendromu poliostotik 

fibröz displazi, ciltte sütlü kahve lekeleri, 

erken puberte, hipertiroidizm, 

hiperparatiroidizm, fosfatüri ve cushing 

hastalığını içerir. Monostotik fibröz displazi 

büyürken aktiftir, puberte sonrasında sıklıkla 

inaktif hale gelir. Poliostotik hastalık 

genellikle yaşam boyunca aktif kalır. 

Poliostotik hastalığın prognozu kötüdür. 

Poliostotik lezyonlarda genellikle kırık riski 

yüksektir. Poliostotik form iskelet kası 

miksomaları ile birlikte ise mazabraud 

sendromu ile ilişkilendirilir (4). 

Klinik olarak, lezyon ağrıya, 

deformiteye, kırıklara ve sinir sıkışmasına 

neden olabilir. Maling dönüşüm riski 

hastalarda psikolojik olarak problemlere 

sebep olmaktadır. Ağrı tedavi edilmesi 

gereken ana problemlerden birisidir. 

BuradapoliostotikFD ile başvuran erişkin 

yaşına kadar asemptomatik olan kadın 

olguyu sunuyoruz. 

Olgu Sunumu 

34 yaşında bayan hasta sol kolda 

yaygın olan, aktivite ve ağırlık kaldırmakla 

artan ağrı şikayeti ile kliniğimize ilk defa 5 

yıl önce müracaat etti. Yapılan fizik 

muayenesinde vücutta herhangi bir lekeye 

rastlanmadı. Labaratuvar bulgusu olarak 

endokrinolojik patoloji saptanmadı. 

Radyografik olarak skapulada gövde 

kesiminde spinaskapula düzeyinde, humerus 

proksimal metafizer kesiminden 

distalmetafizer kesime kadar uzanan, 

radiusta proksimal kesimden distal kesime 

kadar uzanan, I. parmak metakarpında, II. 

metakarpta belirgin ekspansiyona neden 

olan, kortekste destrüksiyona ve incelmeye 

yol açan, medüller alanda buzlu cam 

dansitesinin izlendiği litik lezyon izlendi. 

Sintigrafide ek olarak maksillada tutulum 

mevcuttu (Resim 1-3). Hasta poliostatik 

fibröz displazi tanısıyla maling dönüşüm 

açısından takip edilmektedir. Hastaya ağrı 

palyasyonu için bifosfanat tedavisi önerilip 

onkoloji kliniğine yönlendirilmiştir. 
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Resim 1. 5 yıl öncesi grafileri. 

 

 

Resim 2. Takip grafileri. 
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Resim 2. MR ve BT görüntüleri. 

 

 

Resim 3: Son takip grafi görüntüleri 

 

Tartışma 

 

Fibröz displazi etyolojisi 20 nolu 

kromozom üzerinde bulunan uyarıcı bir g 

proteininin (gsα) alt birimini kodlayan genin 

bir mutasyonuyla ilişkilidir (2). Bu 

mutasyonun sonucunda osteoblastik 

hücrelerdeki DNA'nın sistein veya histidin 

amino asitlerinin arginin ile yer değiştirmesi 

sonucu meydana gelir (5-7). Moleküler 
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seviyede hücre içi siklik adenozin 

monofosfat (cAMP) seviyeleri artar ve 

osteokalsin azalır (8). Serum alkalin fosfataz 

seviyeleri genellikle bu hastalığın aktif 

fazları boyunca yükselmektedir. Bu test 

bifosfonatlar ile tedavi edilen hastalarda 

tedavi yanıtını değerlendirmek için yararlı 

olabilir (10-13). 

Kemik iliği içinde fibröz doku 

proliferasyonu görülür.  Normal lamellar 

kansellöz kemik yerine immatür kemik 

içeren anormal fibröz doku gelişir. 

Kemiklerin mekanik kalitesi azalır. 

Hastalarda kırık riski artar. Çatlaklar 

vakaların yaklaşık %50'sinde görülür (3). 

Kırık fibrözdisplazinin en sık görülen 

komplikasyonudur. Ağrı fibröz displazili 

hastaların ortak bir semptomudur. Hastalar 

ayrıca osteosarkom (9), fibrosarkom, 

kondrosarkom ve malign fibrohistiyositoma 

gibi malign tümör riskinde artışa sahiptir. 

Bu risk poliostotik form olan veya mccune-

albright sendromlu hastalarda daha 

yüksektir. Hem monostotik hem de 

poliostotikfibrözdisplazi formlarında en 

yaygın tutulum bölgesi femurdur. Tibia, 

maxilla ve kafatası tutulumu mevcuttur. 

Mccune-albright sendromlu hastalarda 

skolyozinsidansı yüksektir. Mccune-albrıght 

sendromu varlığında endokrinopati mutlaka 

tedavi edilmelidir. Mccune-albright 

sendromlu hastalarda yüksek iskelet 

hastalığı yükü nedeniyle bifosfonat 

tedavisine yanıt sınırlıdır (10). Denosumab 

veya oral tocilizumab gibi alternatif 

terapötik seçenekler mevcuttur (10,11). 

Uzun kemiklerdeki lezyonlar 

sentrikmedullerdir ve genellikle diyafiziyi 

etkiler ve metafiz doğru uzanır (7). Tipik 

olarak normal kemik daha radyolüsen fibröz 

yapı ile yer değiştirmiştir  (buzlu cam). 

Radyografide buzlu cam görünümü fibröz 

displazinin karakteristiği olsa da, 

patognomonik değildir. Yumuşak doku 

kitlesi yoktur. Lezyon kortekste incelme ve 

endostealscalloping oluşturur. Kemik 

lezyonla genişletilebilir. Proksimal femurun 

tutulumumda klasik olarak çoban asası 

(shepherd'scrook) deformitesi gelişir. 

Osteotomiler, intramedüller çivileme ve 

çapraz pinleme shepherd's crook deformitesi 

için tercih edilen tedavi yöntemleridir (14-

21). 

Zhang ve ark. Femurdaki fibröz 

displazi lezyonunun yeri (22), femur korteks 

tahribinin orijinal korteks kalınlığının 

%50'sine ulaşıp ulaşmadığı (22),  boyun-şaft 

açısına ve (4) femur şaftının açısına göre 

radyolojik olarak fibröz displaziyi 

sınıflamışlardır. 

 Tip 1 – açısal deformite olmadan normal 

kemik gücünü tanımalar. Femur boynunda 

fibröz displazi mevcuttur. Boyun-şaft açısı 

normaldir. Proksimal femur şaftında varus 

deformitesi yoktur. Lezyonun etrafındaki 

korteks axial BT'de bozulmamıştır. 
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Şekil 1. Fibröz displazi femur deformitesi sınıflaması. 

Tip 2 açısal deformite olmadan azalmış 

kemik gücünü tanımlar. Femur boynu ve 

intertrokanterik bölgede fibröz displazi 

mevcuttur. Boyun-şaft açısı normaldir. 

Proksimal femur şaftında varus deformitesi 

yoktur. Lezyonun etrafındaki korteks aksiyal 

BT 'de intertrokanterik bölgede kalan 

korteks orijinal kalınlığın %50'sinden azdır. 

Tip 3 boyun-şaft açısı <120 ° olan izole 

coxa varayı tanımlar. Femur boynu ve 

intertrokanterik bölgede fibröz displazi 

mevcuttur. Boyun-şaft açısı varusdur. 

Proksimal femur şaftında varus deformitesi 

mevcut değildir. Proksimal femoral korteks 

normalden daha incedir. 

 

Şekil 2. Fibrözdisplazifemurdeformitesi sınıflaması 

Tip 4   proksimalfemur şaftında izole 

varus deformitesini tanımlar. Tüm femur 

fibröz displaziden etkilenmiştir. Boyun-şaft 

açısı normaldir. Proksimal femur şaftında 

varusdeformitesi mevcuttur. Shaft korteksi 

normalden daha incedir 

Tip 5 lezyon proksimal femur 

şaftında varusdeformitesi olan coxa vara 
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yıyanımlar. Tüm femur fibröz displaziden 

etkilenmiştir. Boyun-şaft açısı düşüktür. 

Proksimal femur şaftında varus deformitesi, 

juktaartiküler valgus deformitesiyle 

mevcuttur. 

Ippolito ve ark. poliostotik fibröz 

displazi hastalarda klinik ve radyografik risk 

faktörlerini araştırdıkları çalışmalarında tanı 

sırasında genç yaş, Mccune-albright 

sendromu, servikotrokanterik bölgeden 

diyafiz bölgesine fibrodisplastik dokunun 

hızla yayılması, saft korteksleri incelme, 

kalkarda osteoliz, intertrokanterik bölgede 

kalkar erozyonu ile oluşan kistik benzeri 

lezyon kötü prognoz riski ile ilişkili 

bulunmuştur (24). Ippolito ve ark.nın 

radyolojik sınıflaması ilerleyici 

deformiteleri belirlemek için poliostotik 

olgularda yardımcı olabilir 

Tip 1 (%24), normal boyun-şaft açısı 

proksimalfemur değişmiş (27). 

Tip 2 (%6), izole koksa valga ile boyun-şaft 

açısı 140derecenin üzerinde (27). 

Tip 3 (%7), izole coxa vara ileboyun-şaft 

açısı \ 120 altı (27). 

Tip 4 (% 20), femurproksimal yarısı lateral 

açılı normal boyun-şaft açısı (27). 

Tip 5'de (% 14), tip 4'te olduğu gibi, fakat 

coxavalga ile ilişkili 

Tip 6'da (%29), tip 4'te olduğu gibi coxa 

vara 

 

 

Şekil 3.  Poliostotik fibröz displazi femur deformitesi sınıflaması (24). 
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Technetium-99m metilen difosfonat 

kemik taraması hastalığın monostotik mi 

poliostotik mi olup olmadığını belirlemede 

yararlıdır. Bilgisayarlı tomografi (BT) 

normal korteksin kalınlığını endosteal 

yeniklik miktarını, periosteal yeni kemik 

oluşumunu gösterir.  ansite ölçümü 

yararlıdır. Fibröz displaziyi malignite ile 

ayırt etmede yararlıdır. BT homojen bir 

matris gözlenir. Manyetik rezonans 

görüntüleme (MRI) ile T1 ağırlıklı 

görüntülerde ara sinyal intensitesi bulunur. 

T2 ağırlıklı görüntülerde yüksek sinyal 

intensitesi mevcuttur. Tanı genellikle klinik 

ve radyolojik olarak konurken şüpheli 

olgularda özellikle monostotik olgularda 

iğne biyopsisi fibroz displazi tanısını 

koymak için kullanılır. 

Tedavi: Asemptomatik hastaların tedaviye 

ihtiyacı yoktur. Üst ekstremite lezyonları 

nadiren cerrahi tedaviye ihtiyaç duyar. Üst 

ekstremitenin fibröz displazisi için 

vaskülarize kemik greftleri, tekrarlama ve 

başarısızlık riski az olan kemiğin iyi 

sürekliliğini sağlamanın güvenli ve güvenilir 

bir yolunu sağlar (33). Fibröz displazi 

tedavisinde cerrahi tedavi, kırıkların veya 

majör deformitenin önlenmesi veya 

tedavisinde endikedir. Uzun kemiklerdeki 

fibröz displazi için cerrahi tedavi 

gerekiyorsa intramedüller çivileme önerilir. 

 eformite düzeltme ameliyatı alt 

ekstremitelerin mekanik aks sapması olan 

hastalarda endikedir. 

Fibröz displazide bisfosfonat tedavisi 

ile ağrının azaldığı gösterilmiştir (23). 

Bifosfonatlar: osteoklast farklılaşmasını 

engeller, osteoklastik aktiviteyi inhibe eder, 

osteoklast uyarıcı faktör oluşumunu inhibe 

ederve osteoklast inhibe edici faktörlerin 

salınımını arttırır. Bifosfonatlar sadece ağrı 

palyasyonunda etkilidir. Kemikte morfolojik 

bir değişiklik yaptığına dair deliller henüz 

yoktur. Kırık olan hastalarda başarısızlık ve 

tekrarlama riski artar ve bu nedenle bir 

osteosentez ile tedavi edilmelidir (15). 

Patolojik kırıklar için İntramedüller çivi tam 

olarak lezyonu yok etmese de güvenilir 

sabitleme ve stabilite sağlar (26). 

Proksimal femur fibröz displazisi 

nüks etmesi, deformiteye neden olması, sık 

kırık gelişmesi ve ağrıya neden olması 

nedeniyle tedavi yönetimi önemlidir (8). 

FD'nin proksimal femurda tedavisinde 

küretaj ve allograft ile grefonajı takiben 

internal fiksasyon etkili bir yöntemdir (29). 

Çoban asası deformitesi olan hastalarda 

kalça eklem fonksiyonunu iyileştirmek için 

valgus osteotomisinin yapılması gereklidir 

(29). Poliostotik fibröz displazide gelişen 

veya ilerleyen çoban asası deformitesini 

düzeltmek için rekürrens ve tekrar kırığı 

önlemek için çoklu osteotomiler yapılabilir 

ve boyuna cross-pin ile intramedüller 

çivileme ile tespit edilebilir. Yang ve ark. 

Valgus osteotomisi, küretaj, masif 

impaksiyon allogrefti ve boyun cross-

pinning intramedüller çivi ile tatmin edici 

sonuçlar elde etmişlerdir (18). Çoban asası 

deformitesinin tedavisinde dhsfiksasyonu ile 

kombine edilen valgus osteotomisi kolay ve 

etkili bir yöntem olduğunu gösteren 

çalışmalar mevcuttur (20). 

 Çift osteotomi çoban asası 

deformitesini düzeltmek ve doğru mekanik 

aksı sağlamak için kolay ve etkili bir 

yöntemdir (30). Çift osteotomi deformiteyi 

düzeltir. Patolojik boyun femur kırığı 

gelişirse aynı zamanda çift osteotomi ile tek 

seferde iki problemi çözmeye yardım eder. 

(30) ciddi coxa varanın eşlik ettiği 

poliostotik fibröz displazili hastaların tek 

aşamalı bir cerrahi prosedür ile tedavi 
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edilmesi zor olduğu için çift aşamalı cerrahi 

planlanmakıdır(31). 

Mccune-albright sendromu ile ilişkili 

olan poliostotik fibröz displazisinde tümör 

yükü fazladır. Bu yüzden kemik 

deformitelerine yol açar. Sık kırığa yol açar. 

Ağırlık taşıyan kemiklerde ağrı çocuğun 

normal aktivitelere katılma kabiliyetlerini 

olumsuz şekilde etkiler (34). Mccune-

albright sendromu ile ilişkili olan poliostotik 

fibröz displazi tedavisinde kemik greftleme 

ve plak vida kullanımı hemen hemen her 

zaman erken başarısızlığa mahkumdur (34). 

küretaj ve kemik greftipuberte öncesi 

yapılmaz. Basit küretaj sonrası nüks 

fazladır. Osteotomi displastik kemik ile 

iyileşir. Stabil fiksasyon sağlamak zordur. 

İntramedüller çivi tercih edilir. Greft 

displastik kemik tarafından rezorbe edilir. 

Poliostotik fibröz displazi olan genç 

hastalarda kemik greftleme çok sınırlı bir 

değerdedir (25). Defektin kemik grefti ile 

doldurulması tartışmalıdır. Otojen kansellöz 

kemik greft inrezorpsiyon oranı yüksektir. 

Kortikal greftler daha avantajlıdır. 

vaskülarize olmayan fibula strut greftleri 

proksimal femurun benign lezyonlarının 

tedavisinde güvenli yöntem olduğuna dair 

yayınlar mevcuttur (28). Frozen kortiko-

kansellöz allogreftler kemik remodelingi 

inflamatuvar komplikasyonlar ile 

birleştirmediği için kullanılabilir (32). 

Kortikal strut allogreft özellikle proksimal 

femur da patolojik kırık olmadan daha önce 

fibrözdisplazinin tedavisinde kullanılmalıdır 

(8). Perea-tortosa ve ark. 18 yaşında bir 

hasta proksimalfemur tutulumu ve patolojik 

kırık hikayesi olan kalça ağrısı ile başvuran 

poliostotik displazi. Proksimal femur FD'li 

bir hastada pediküllü iliak krest kemik 

grefti ile birlikte osteosentez yaptıkları 

hastalarda başarılı sonuç bildirmişlerdir (6). 

vaskülarize kemik grefti tedavide etkindir 

ancak benign lezyon için morbiditesi 

fazladır. 
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