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OLGU SUNUMLARI (Case Reports)

ORTA VE ALT KONKA TUTULUMU OLAN KRANÝYAL POLÝOSTOTÝK  FÝBRÖZ
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Özet

Fibröz displazi, kemigin yavaþ seyirli geliþen ve nadir

görülen benign bir tümörüdür. Seyri esnasýnda bir veya

birden fazla kemigi tutabilir. Baþ boyun bölgesinde en sýk

maksilla ve mandibulada görülmektedir. Paranazal sinüs

ve konka tutulumu nadiren görülmektedir. Bu yazýda orta

ve alt konkayý tutan ve  burun týkanýklýðý ve baþaðrýsýna

sebep olan poliostotik fibröz displazi olgusu sunulmaktadýr.

Anahtar Kelimeler: Fibröz displazi; konka; paranazal sinüs;

nazal obstrüksiyon; baþaðrýsý.

Abstract
Fibrous dysplasia is a rare slow growing benign tumor of
the bone. Solitary or multiple bone involvement may occur
in the course of the disease. The maxilla and mandible are
the most commonly involved bones in the head and neck.
In contrast, involvement of the paranasal sinuses and nasal
turbinates are rarely seen. We report a case of polyostotic
fibrous dysplasia involving inferior and middle turbinate
which resulting in nasal obstruction and headache.

Key words: Fibrous dysplasia; concha; paranasal sinus;
nasal obstruction; headache.

Giriþ
Fibröz displazi (FD) kemiðin yavaþ geliþen bir hastalýðý
olup, normal veya anormal kemik dokusu içinde fibröz
dokunun artmasý ile karakterizedir. Bir veya birden
fazla kemiði tutmasýna göre monostotik veya
poliostotik tipleri vardýr. Vücutta herhangi bir kemiði
tutabilir. Genelde ilk yada ikinci dekadda görülür.
Kraniyofasial tutulum monostotik  formun %10-
30�unda, poliostotik formun %50-100�ünde görülebilir
(1). Maksilla ve mandibula yüzde en sýk tutulan
kemiklerdir (2). Paranazal sinüs ve konka tutulumu
nadir olarak bildirilmiþtir (3-6). Bu yazýda burun
týkanýklýðý ve baþaðrýsý kliniði ile gelen orta ve alt
konkayý tutan bir FD olgusu sunulmuþtur.

Olgu Sunumu
14 yaþýnda erkek hasta sað tarafta burun týkanýklýðý
ve baþaðrýsý þikayeti ile KBB polikliniðine baþvurdu.
Þikayetlerinin 6 aydan beri olduðu öðrenildi.
Muayenesinde sað alt konka hipertrofisi dýþýnda
patolojik bulgu saptanmadý. Waters grafide frontal
kemikte saðda opasite artýþý izlenmekte olup frontal
sinüs opak izlenmekteydi. Sað nazal pasajda sola göre
opasite artýþý mevcuttu. Paranazal sinüs bilgisayarlý
tomografide (BT) sað frontal kemikte (Resim 1), orta
ve alt konkada (Resim 2a ve 2b), sfenoid kemiðin
büyük kanadýnda ve pterigoid proçesinde (Resim 3)
ekspansiyon yapan buzlu cam görünümü ile uyumlu
dansite artýþý izlenmekteydi. Orta ve alt konka kesit
alanlarý en belirgin olan aksiyel kesitte sað tarafta
tutulum olmayan sol tarafýn yaklaþýk beþ katýna
ulaþmýþtý. Tanýmlanan kesitte, çapraz kesit alaný sað



alt konka 150 mm2, sol alt konka 35 mm2, sað orta
konka 157 mm2, sol orta konka 30 mm2 olarak ölçüldü.
Ölçümler Philips Easy Vision yazýlýmý ile yapýldý. FD
ön tanýsýyla konkal kemik biyopsisi planlandý. Ancak
hastanýn takipten çýkmasý sebebiyle biyopsi yapýlamadý.
Hastanýn klinik bulgularý ve tipik radyolojik
özellikleriyle FD tanýsý kondu.

Tartýþma
Fibröz displazi kemiðin mezenkimal kökenli, nedeni
bilinmeyen geliþim anomalisidir. Primer kemik
tümörlerinin %1�ini oluþturur. Hastalýðýn fizyopatolojik
olarak temelinde kemiðin osteoblastik farklýlaþma  ve
matürasyonunda bir defekt vardýr. Hastalýðýn seyri
sýrasýnda normal kemik medulla ve korteksi  kollajen,
fibroblast  ve osteoid  dokuyla yer deðiþtirir. Lezyon
medüller kemikten baþlayarak geniþler ve komþu
korteksi tutar. Kemik trabekülleri geliþigüzel yerleþir
ve internal lameller yapýsý bulunmayan kemik dokusu
oluþur.  Etyolojisinde  embryogenez sýrasýnda oluþan
bir gen mutasyonun sorumlu olduðu düþünülmektedir
(7). Travmanýn da lezyonun büyümeye baþlamasýnda
etkili bir faktör olabileceði belirtilmiþtir (8). Ancak
olgumuzda bel i rgin bir  t ravma hikayesi
bulunmamaktaydý.

Uzun kemiklerden sonra en sýk tutulan kemikler
kraniyofasial kemiklerdir. Kalvaryal tutuluma
genellikle baþka kemik tutulumlarý eþlik etmez.
Paranazal sinüs tutulumu nadirdir (9). Konka tutulumu
literatürde nadir de olsa bildirilmiþtir (4-6). Garcia ve
arkadaþlarý (4) tek taraflý izole orta  konka tutulumu
olan FD olgusunu bildirmiþlerdir. Olgumuzda tek
taraflý orta ve alt konka  tutulumu vardýr. Stompro ve
arkadaþlarý (6) ise tek taraflý burun týkanýklýðýna neden
olan orta ve alt konkalarýn tutulumu olan bir FD olgusu
bildirmiþlerdir. Ancak bu olguda konka tutulumu
yanýnda lateral nazal duvar tutulumlarý da varken,
olgumuzda her iki konka tutulmuþ ancak lateral nazal
duvar tutulumu izlenmemiþtir.

Fibröz displazide lezyon püberteden sonra tipik olarak
büyümeye baþlar ve iskelet maturitesi ile birlikte
yavaþlar ve durur. Büyümenin yavaþlýðý nedeniyle
tanýda güçlük olabilir. Lezyonlar genellikle
asemptomatiktir. Optik sinire basý gibi nörolojik
komplikasyonlar veya deformitelerle klinik verebilir
(10,11). Olgumuzda tek taraflý burun týkanýklýðý ve
baþ aðrýsý semptomlarý püberte ile birlikte baþlamýþtýr.

Tanýda radyoloji önemli rol oynar. Direk grafide
genellikle sklerotik, lusen olabilen tek veya multiple
lezyonlar vardýr. Kraniyofasiyal FD�de üç çeþit
radyolojik görünüm tanýmlanmýþtýr; bunlardan pagetoid
patern tüm olgularýn %56�sý olup radyografide
ekspansiyona yol açan dens ve radyolusen alanlar
izlenir. Sklerotik paternde olgularýn %23�ünde
ekspansiyona yol açan homojen dansitesi artmýþ kemik
lezyonlarý görülür. Kistik patern ise % 21 oranýnda
görülür ve  keskin dens sýnýrlarý olan oval radyolusent
alanlardýr (12). BT�de kemik pencere görüntülerde
buzlu cam görünümü fibröz displazi tanýsýnda en
önemli bulgudur (13). Olgumuzda taný, klinik
bulgularýn yaný sýra BT� deki pagetoid patern ve buzlu
cam görünümü gibi tipik radyolojik özellikleriyle
konulmuþtur. Kesin taný biyopsi ile konulmakla birlikte
biyopsi ancak lezyonlarýn klinik ve radyolojisi çok
tipik deðilse gereklidir (14). Malign kemik tümörü
geliþme riski FD� de  normal popülasyona göre 400
kat fazladýr. Osteosarkoma  dönüþüm insidansý
%0,5�dir. Hastalýðýn baþlangýcý ile malign proçes
baþlamasý arasýndaki interval yaklaþýk 12,5 yýldýr (15).

Burun ve paranazal sinüs tutulumu nadir olmakla
birlikte, nazal obstrüksiyonla gelen ve konka kemik
anomalisi saptanan hastalarýn ayýrýcý tanýsýnda FD
düþünülmelidir.
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Resim 3. Sfenoid BT�de sfenoid kemik büyük kanadýný ve
pterigoid proçesi  tutan, ekspansil, buzlu cam görünümü
izlenmektedir.

Resim 1. Koronal planda alýnan ve konkalar seviyesinden
geçen bilgisayarlý tomografi tetkikinde frontal kemik, orta
ve alt konkada ekspansiyona neden olan ve buzlu cam
görünümü oluþturan lezyon izlenmektedir.

Resim 2. a) Orta konka seviyesinden geçen aksiyel plandaki
bilgisayarlý tomografi tetkikinde orta konka tutulumu
izlenmektedir.

Resim 2.b)Alt  konka seviyesinden geçen aksiyel plandaki
bilgisayarlý tomografi tetkikinde orta konka tutulumu
izlenmektedir.
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