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Fibroz Displazi: Kafa Kaidesi,
Temporal ve Oksipital Kemik
Tutulumu / Fibrous Dysplasia: Involvement of
Skull Base, Temporal and Occipital Bones

Pervin K. Iseri," Tomris Tokay,' Ali Demirci ? Sezer Komsuoglu'
Kocaeli Universitesi Tip Fakdiltesi Noroloji," Radyoloji” Anabilim Dal, KOCAELJ

OZET

Bilimsel zemin: Fibroz displazi (FD) meduller kemik yapisinin cok yavas
bir ilerleme ile fibroossetz yapiya yer degistirdigi, etyolojisi bilinmeyen,
benign, lokal bir kemik hastaligidir. Genelde temporal kemigi veya én
kranium  kemiklerini tutar. Isitme bozuklugu en sk gérilen
semptomdur. Kafa kaidesini tutmasi ve anevrizmal kemik kisti yapisi ile
gorllmesi ¢ok nadirdir.

Amag: 35 yasinda, temporal, oksipital kemikler ve klivusu tutan
poliostatik FD'li bir hastanin nérolojik muayene bulgular ve radyolojik
bulgular sunulmaktadir.

Gerec ve ydntemler: Rutin nérolojik muayene, bilgisayarll beyin
tomografisi, kranial ve servikal manyetik rezonans gorintuleme, beyin
sapl uyarilmis potansiyel tetkikleri yapildi.

Sonug: Fibroz displazinin ok nadir gérilen, kafa kaidesi ve kranial
kemikleri cok genis bir sekilde tutmasi ile karakterize, yavas seyirli 35
yaginda kadin hasta sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: fibréz displazi, syringobulbi, hindbrain herniasyonu, anevrizmal kemik
kisti

ABSTRACT

Fibrous Dysplasia: Involvement of Skull Base, Temporal and
Occipital Bones

Background: Fibrous dysplasia is localized area of benign bone disorder
with unknown eticlogy that is characterized by a slow progressive
replacement of abnormal proliferation of isomorphic fibrous tissue.
Fibrous dysplasia generally involves temporal and frontal cranium bones.
Hearing loss is the major prominent symptom. Involvement of skull base
in combination with aneurismal bone cyst is rare.

Objectives: We report the case of a 35 year old patient’s neurclogical
and radjofogical findings presented with poliostatic FD of temporal,
occipital bones and clivus.

Material and Methods: Neurological examination, cranial
computerized tomography, cranial and cervical MRI, brainstem auditory
evoked potentials were performed.

Result: 35 year old female patient with FD characterized by progressive
involvement of skull base and cranium was reported.
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GIRIS

Fibroz displazi (FD) meduller kemik yapisinin cok
yavas bir ilerleme ile fibroossetz dokuyla yer
degistirdigi etyolojisi bilinmeyen benign, lokalize
bir kemik hastaligidir.”” 1937’de McCune ve
Bruch daha sonra Albright tum kemik
patolojileri arasinda FD'nin ayricalikli bir klinik
antite oldugunu bildirmislerdir.” Hemen takip
eden yillarda Lichenstein fibréz displazi terimini
kullanmistir.”

FD lezyonu tic ayri klinikle ortaya gikabilir. 1. Tek
kemik tutulmasi (monostotik form, %70 oranla
en sk gorilmektedir). 2. Multiple kemik
tutulumu (poliostsatik form, %30 oranla daha
nadir gorilen form) 3. McCune-Albright
sendromu: polistotik formun pigmentasyon ve
endokrinolojik bozukluklarla giden ve FD’lerin
en agir formudur.”

Etiyolojik calismalar son yillarda hastaligin
genetigi ve molekiler biyolojisi Uzerine
yapiimaktadir.” Siklik adenozin monofosfat ve
protein kinaz A'nin intraselller dizenlen-
mesindeki anomalitenin olasi bir etyolojik faktor
olabilecegi savunulmaktadir. Bazi genetik
calismalar ise Gs-alfa genini suclamaktadirlar.®

FD’de tani radyolojik goéruntileme ile
konulmaktadir. Yiksek rezolusyonlu bilgisayarl
tomografi (BT) kemik yapilari gostermede
manyetik rezonans gorintileme (MRG)'den
daha iyi oldugu icin tercih edilmektedir.”®
Radyolojik bulgular da Ug klasik formda
tanimlanmistir; 1. Pagetoid form (buzlu cam
manzarasi, radyodens ve radyolusens alanlar
gosteren kemik blytmesi) 2. Sklerotik form
(homojen, yogun, dens sklerotik alanlar
gosteren kemik buyumesi) 3. Kistik form
(sklerotik kenarli oval kistik yapilar).”

FD en sik temporal kemigi tutmaktadir. Bizim

olgumuzda kafa kaidesi, temporal ve oksipital
kemik cok genis bir sekilde tutulmustu ve
multipl kranial sinir tutulumlari ile birlikte
hindbrain  herniasyonuna  baglh  olarak
syringobulbi de tabloya eslik etmekteydi.

Bu yazida kranial kemiklerin FD’sine bagh
nérolojik  komplikasyonlarin gelistigi 35

yasindaki bir kadin hastanin norolojik ve
radyolojik bulgular tartisiimaktadir.

OLGU

35 yasinda kadin hasta 2,3 yildan beri devam
eden son birkac aydir artis gosteren bas
donmesi, denge bozuklugu, yutma glclugu,
konusmada guclik ve ellerinde uyusma ve
karincalanma sikayetleriyle basvurdu. Son alti
aydir sikayetlerine sol kulakta cinlama, isitme
kaybi ve sesinde kalinlasma eklenmisti. Fizik
muayenesinde kendisinin en az bes yildan beri
fark ettigi sol oksipital bolgeyi de icine alan
agrisiz, oldukca buyuk sert kemik dokusu ele
geliyordu. Diger sistemik muayeneleri normaldi.
Norolojik muayenesinde horizontal nistagmusu
vardi, 6gurme refleksi kaybolmustu. Alt ve Ust
ekstremitelerde 3/5 kas glcU kaybr mevcuttu.
C4 ve C8 dermatomlarina uyan dissosiye duyu
kaybi vardi. Café-au-lait lekeleri ve deri bulgulari
gozlenmedi.

BBT'de klivus temporal ve oksipital kemikleri ve
kafatabanini tutan fibréz displaziye ek olarak
oksipital kemik dokusu icinde anevrizmal kemik
kisti (AKK) izlendi (Resim 1). MRG ile FD, beyin
sapl herniasyonu, syringobulbi ve AKK'nin
varligi desteklendi (Resim 2, 3). Odiografide 65
dB'lik iletim tipi isitme kaybi saptandi. Beyin sap!
uyariimig potansiyelleri solda sekizinci kranial
sinirin retrokohlear tutulumunu destekledi (I-V
latans kaybi). Hasta beyin cerrahisi ve kulak
burun bogaz klinikleri ile konsulte edildi.
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Resim 1. (Kranial BT bulgulari): Bilgisayarl aksiyal tomografide fibroz
displazide tipik olarak gérilen ‘buzlu cam’ manzarasi gorilmektedir,

Resim 3. (Kranial MRG bulgulari): Aksiyel T2-adirlkl MR incelemeler
temporal, oksipital kemiklerin ve kafa tabaminin fibroz displazisini ve
oksipital kemikte gelismis anevrizmal kemik kisti ile birlikteligini
gostermektedir.

Lezyonun tamamen cikarilmasinin  mimkan
olmadigina  karar verildi ve posterior
dekompresyon ile yumusak dokulara olan
basinin azaltilmasi planlandi. Ancak hasta
kendisine anlatilan yiksek cerrahi risk ve

Resim 2. (Kranial MRG bulgular): Sagital MRG'de oksipital kemigin ve
klivusun fibréz displazi ve hindbrain herniasyonu gériilmektedir,

komplikasyonlar nedeniyle cerrahi tedaviyi
kabul etmedi.

TARTISMA

FD etyolojisi kesin olarak bilinmeyen, siklikla
kafa kemiklerini tutan, fibréz destek doku
artisinin normal kemik dokunun yerini almasi ile
karakterize iyi  tamimlanmis  bir  klinik
tablodur.”'® Yalnizca temporal kemik tutuldugu
zaman en sik bulgu eksternal auditer kanalin
stenozuna bagli olarak iletim tipi isitme kaybidir.
Labirintitis ve kronik otitis medyaya bagli bas
dénmesi de tabloya eslik edebilir. Bizim
olgumuzda oldugu gibi kafa kaidesini tutan
poliostatik formu ile birlikte AKK oldukca nadir
gortlmektedir. Kafa tabaninin FD sine bagl
beyin sapi herniasyonu ve syringobulbi,
bilebildigimiz kadaryle literatiirde sadece bir
olguda tanimlanmistir."” Burada sunulan
olguda da kafa kemiklerinin FD'ne bagl olarak
AKK, beyin sapi herniyasyonu, syringobulbi ve
kranial sinir tutulumu bir arada gérilmektedir.
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Farkll iskelet sistemlerini tutan poliostatik
formunda kraniofasial tutulum da %100
oraninda gorulmektedir."*"”  Kafa kemikleri
arasinda en sik tutulanlar etmoid (%71),
sfenoid (%43), frontal (%33) maksiller (%29)
kemiklerdir. Daha nadir olarak temporal (%24)
ve oksipital (% 5) kemiklerin tutuldugu rapor
edilmistir.*'¥ Hastamizin BBT'sinde klivus,
oksipital ve temporal kemikleri tutan poliostatik
FD bulunmaktaydi. Oksipital kemigin yogun
tutulumuna bagh olarak foramen magnum
daralmis ve posterior fossanin kemik dokusunun
displastik artisi hidbrainin foramen magnumdan
progresif herniasyonuna neden olmustu.”"”

Kraniofasial tutulum genelde agrisiz ve cok
yavas seyreder. Daha oOnce yayinlanmis olan
poliostatik ~ FD'lerin  cogu erken yasta
baslamaktadir.” Bizim hastamizda hidbrain
herniasyonuna bagl semptomlar 30'lu yaslarda
ortaya cikmistir. Bu da hastaligin cok yavas
seyrettiginin bir gostergesidir.

Kraniofasial lezyonlar genelde kitle etkisine
bagl olarak ortaya cikmaktadirlar. Juguler
foramenin kemik dokusunun asirt biytmesi
kranial sinir néropatilerine neden olmaktadir."™
Bizim hastamizda da ayni nedene bagli 9. ve 10.
sinir paralizileri, ve hindbrain herniasyonuna
bagl olarak de serebellar bulgular, syringobulbi
ve 8. sinirin retrokohlear tutulumu 50z
konusudur.

1957'de Fries tarafindan da tanimlandigi gibi
FD'nin radyolojik dzellikleri %56 pagetoid, %23
fibroz, skleroz ve radyolusent alanlarin karisimi,
%21 kistik, masif, dens homojen, olarak
bildirilmistir.”™®  BBT  kemik  lezyonlar
gostermedeki Ustlnligu ve  paget hastaligi
otoskleroz, osteogenezis imperfecta gibi diger
lezyonlarla FD'nin ayiricl tanisinin yapiimasinda
da en yararli tani aracidir.” Bizim vakamizda BBT

klivus, sol temporal ve oksipital kemikleri de
iceren FD tanisinin bulgularini gostermekteydi.
Kranial MRG'de ise hidbrain herniasyon ve
syringobulbiye ek olarak sinirlari belirgin
ortasinda yumusak doku gorinimd olan
anevrizmal kemik kisti saptandi. AKK'nin tim
iskelet sisteminde stk gorulen bir patoloji
olmasina ragmen kafa kemiklerini nadiren
tuttugu  bildirilmistir.? Oksipital kemigin FD'si
ve bu doku icinde gelismis AKK ise oldukca
nadirdir. Literatiirde kranial kemikleri tutan FD
ile birlikte AKK olan toplam (¢ olgu
yayinlanmistir. '

Kranial kemiklerin FD'si cerrahi olarak kemik
dokunun eksizyonu yapilamazsa norolojik
komplikasyonlara neden olabilecek sinsi bir
hastaliktir. Mimkan olan en erken dénemde
displastik  dokularin  cikariimasi ileride
olusabilecek beyin sapi herniasyonu kranial sinir
tutulumu ve syringobulbi gibi ciddi norolojik
komplikasyonlari dnleyebilir.
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