DOI: 10.14744/bm;j.2021.86548

TGelisim Universitesi Saglik
Hizmetleri Meslek Yiksek
Okulu, Tibbi Gorlintlileme
Teknikleri Programi, istanbul
2Saglik Bilimleri Universitesi,
Fatih Sultan Mehmet Egitim
ve Arastirma Hastanesi,
Radyoloji Klinigi, Istanbul
35aglik Bilimleri Universitesi,
Bagcilar Saghk Uygulamalari
ve Arastirma Merkezi (SUAM),

Radyoloji Klinigi, Istanbul
4saglik Bilimleri Universitesi,
Sisli Hamidiye Etfal Egitim ve

Arastirma Hastanesi, Radyoloji
Klinigi, istanbul

Atif icin yazim sekli:
Omeroglu SA, Cicek ED,
Kolca C, Bankaoglu M.
Klivusun Fibréz Displazide
Gorlintileme Bulgulari: Olgu
sunumu. Bosphorus Med J
2021;8(2):115-118.

Basvuru tarihi: 15.01.2021
Kabul tarihi: 27.01.2021

Yazisma Adresi:

Dr. Sabri Alp Omeroglu.
Gelisim Universitesi Saglik
Hizmetleri Meslek Yuksek
Okulu, Tibbi Goruntileme
Teknikleri Programi,
istanbul, Turkey

Tel:
+90 532 642 47 59

e-posta:
alpomeroglu@yahoo.com

OPEN ACCESS

BY NC
This work is licensed under a
Creative Commons Attribution-
NonCommercial 4.0 International
License.

quphorus Mgdlcal Journal Sl G
Bogazigi Tip Dergisi

Bosphorus Med J 2021;8(2):115-118

Klivus Yerlesimli Fibroz Displazide
Goruntuleme Bulgulan: Olgu Sunumu

Imaging Findings in Fibrous Dysplasia of the Clivus:
Case Report

® Sabri Alp Omeroglu,’ @ Esin Derin Cicek,? @ Cilem Kolca,® ® Mujdat Bankaoglu*

OzET

Fibréz displazi, etiyolojisi bilinmeyen nadir goriilen benign bir hastaliktir. Normal mediiller kemigin yapisal ola-
rak zayif fibroz kemik dokuyla yer degistirmesi sonucu ortaya ¢ikan, mezensimin lokalize benign bir hastaligidir.
Hastalik vicuttaki herhangi bir kemigi tutabilir. Orbital, sfenoid, frontal, etmoid, temporal ve maksiller kemikler
kraniyofasiyal bolgenin en sik tutulan bolgeleridir. Fibroz displazide klivus tutulumu son derece sira disi olup daha
once nadiren bildirilmistir. Klivus tutulumu bas agrisi, boyun agrisi, kraniyoservikal instabilite veya hipoglossal sinir
felci ile kendini gosterebilir. Fibroz displazi teshisi radyolojik gortintileme bulgularina dayanir ve esas olarak yuk-
sek ¢ozunurliklu bilgisayarli tomografi tercih edilen aractir. Bu yazida kontralateral hafif isitme kaybi ve tinnitus
sikayetiyle basvuran insidental olarak saptanan nadir bir klivus yerlesimli fibr6z displazi olgusunun goériintiileme
bulgulari sunulmustur.

Anahtar sozciikler: Fibroz displazi; klivus; manyetik rezonans goriintiileme; bilgisayarli tomografi.

ABSTRACT

Fibrous dysplasia (FD) is an uncommon benign disorder of unknown etiology. It is a localized benign disease of
the mesenchyme, which occurs due to the replacement of normal medullary bone by structurally weak fibrous
osseous tissue. The disease can involve any bone in the body. Orbital, sphenoid, frontal, ethmoid, temporal, and
maxillary bones are the most commonly involved structures of the craniofacial region. Involvement of the clivus in
FD is extremely unusual and has rarely been reported previously. Clivus involvement may present headache, neck
pain, craniocervical instability, or hypoglossal nerve palsy. Diagnosis of FD is based in the radiological imaging
findings and mainly the high-resolution computed tomography is the tool of choice. In this article, imaging find-
ings of an incidentally determined rare clival FD case with contralateral mild hearing loss and tinnitus symptoms
are presented.

Keywords: Clivus, computed tomography, fibrous dysplasia, magnetic resonance imaging.

ibréz displazi (FD) kemigin kalitimsal ol-

mayan, nedeni bilinmeyen gelisimsel ano-
malisidir.l!] FD terimi 1938 y1linda Lichtenstein
ve 1942 yilinda Lichtenstein ve Jaffe tarafindan
bazi iyi huylu kemik lezyonlarinmi tariflemek
amaciyla kullanilmistir.[23] En sik yasamin ilk
iki dekadinda saptanan ve yetiskinlerde nadi-
ren goriilen iyi huylu bir hastaliktir. FD, mediil-
ler kemigin yapisal olarak zayif fibréz kemik
dokuyla yer degistirmesi sonucu ortaya c¢ikan,

kemigin deformasyonu ve ekspansiyonuna ne-
den olan mezensimin lokalize benign bir has-
taligidir.

Bu hastaligin ii¢ klinik formu tanimlanmistir:
1) Monostotik form (%70-80), sadece tek bir ke-
migi etkiler; 2) Polyostotik form (%20-30), bir-
den fazla kemigi etkiler; 3) Polyostotik forma
kiitan6z ve endokrin bulgular da eslik ediyorsa
McCune-Albright-Sternberg sendromu olarak
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isimlendirilir. Monostotik FD daha cok kosta, femur, tibia
ve kraniyofasiyal kemiklerde goriiliir. Polyostotik FD ise
kafatasi ve fasiyal kemikler, pelvis, omurga, iist ekstremite,
klavikula ve femurda goriiliir. Kraniyofasiyal FD, tiim ke-
mik tiimorlerinin yaklasik %3'iinii ve iyi huylu tiimdrlerin
%7’sini temsil eder.

Klivus yerlesimli FD ¢ok nadir goriilen ve bu nedenle klival
kitle lezyonlarinin ayirici tanisinda ilk planda akla gelme-
yen bir hastaliktir. T1, T2 agirlikli ve kontrastli manyetik re-
zonans goriintiileme (MRG) ile insidental olarak saptanan
ve bilgisayarli tomografi (BT) incelemesiyle tanisi konulan
bir klivus yerlesimli FD olgusu sunulmustur.

On sekiz yasinda kadin hasta son bir haftadir ortaya ¢ikan
sol kulakta ugultu ve cinlama sikayetleri nedeniyle basvur-
du. Isitme testinde sol kulakta hafif isitme kayb1 saptandi.
Hastanin norolojik muayenesi ve 6zellikle kraniyal sinir
muayeneleri normaldi. Rutin hemogram, biyokimya ve hor-
monal degerleri normal olarak bulundu. Yapilan kontrast-
1 kraniyal MRG incelemesinde, klivus sag kesiminde hafif
ekspansiyona neden olan T1 ve T2 agirlikli goriintiilerde
hipointens, kontrastli incelemede orta derecede heterojen
kontrast tutan yaklasik 3 x 2 x 2 cm boyutlarinda verifiye
edilemeyen bir kitle lezyonu goriildii (Sekil 1a-c).

Ayirici tani icin yapilan BT incelemesinde yine klivus sagin-
da komsu oksipital kondile hafif uzanimli sklerotik kenarla-
11 olan, ekstra-ossedz ekstansiyon géstermeyen, buzlu cam
gorliiniimli kitle lezyonu izlendi (Sekil 2). Diger kraniyofasi-
yal kemikler normaldi. Intratimpanik kortizon enjeksiyonu
sonrasi olgunun yakinmalari ortadan kalkti. Saptanan BT
inceleme bulgular1 FD icin tipik oldugundan ve malignan-
si siiphesi bulunmadigindan biyopsinin gereksiz olduguna
karar verildi.

Sekil 1. Klivus saginda aksiyal T1 (a) ve T2 (b) agirhkh gorin-
tllerde hipointens, heterojen orta derecede kontrast tutan (c)
3x2x2 cm boyutlarina hafif ekspansil kitle lezyonu.

Sekil 2. Aksiyal BT kesitinde kemik penceresinde klivus saginda
oksipital kondile hafif uzanimi olan buzlu cam goriinimli arka
kenari sklerotik hafif ekspansil kitle lezyonu.

FD mediiller kemigin yapisal olarak zayif fibréz kemik
dokuyla yer degistirmesi sonucu ortaya ¢ikan ve nedeni
bilinmeyen mezensimin lokalize benign bir hastaligidir.
Monostotik FD %70, polyostotik FD ise %30 oraninda go-
riiliir. Polyostotik FD McCune-Albright-Stenberg sendro-
mu ile beraber veya tek basina olabilir. Monostotik FD’nin
%30'unda, polyostotik FD’nin 9%050'sinde kraniyofasiyal
kemikler tutulur. Kraniyofasiyal FD, tiim kemik t{iimorleri-
nin yaklasik %3'iinii, iyi huylu tiimérlerin %7'sini temsil
eder. Monostotik FD’de kraniyofasiyal kemiklerden frontal,
sfenoid, etmoid, orbita, zigomatik, maksiller, mandibiiler
ve temporal kemikler siklikla tutulan bélgelerdir.[4! McCu-
ne-Albright-Stenberg sendromu, ciltte hiperpigmentasyon
ve endokrin disfonksiyonu (hipertiroidi, puberte prekoks,
Cushing sendromu, akromegali vb.) ile birlikte polyostotik
FD triyadini olusturur.

FD hastalarinda klinik semptomlar, yillar icinde lezyonun
ilerleyici ekstansiyonuna baglh olan kemik deformasyonun-
dan kaynaklanmaktadir. Klivus yerlesimli FD’li hastalar
asemptomatik olabildigi gibi bas agrisiyla basvurabilir. Bu
bolgedeki FD ileri derecede biiyiirse kraniyal sinir ve inter-
nal karotis arter kompresyonuna neden olabilir. Bu durum
da operasyonu komplike hale getirebilir. Bu nedenle takip
ve erken tedavi 6nemlidir.!”!



Klivus yerlesimli FD oldukca nadirdir.[%:2] Cok sayidaki kra-
niyofasiyal FD serilerinde klivus tutulumu bildirmemistir.
Ancak son zamanlarda, néroradyologlar, BT veya MRG’ler-
de insidental klivus yerlesimli FD olgulariyla giderek daha
fazla karsilasmaktadir.B!

Bildigimiz kadaryla literatiirde sadece 27 klivus yerlesimli
FD olgusu bildirilmistir.313] Adada ve Al-Mefty tarafindan
yapilan klivus yerlesimli FD’li sekiz olgu ¢alismasi bugiine
kadar bildirilen en biiyiik seridir.l! Bu sekiz olgunun dor-
diinde patolojik bulgulara dayanilarak tani konulmustur.
ikinci en biiyiik calisma, Atalar ve Ozum tarafindan bildi-
rilen klivus yerlesimli FD’li ii¢ olgu serisidir. Bu {i¢ hasta-
nin ortak yakinmasinin bas agrisi oldugu bildirilmistir.!
Literatiir taramasinda, anteriora uzanimli nazal deformite
ve obstriiksiyona neden olan klivus yerlesimli FD olgusu bu-
lunmadig1 saptanmustir.

Klival lezyonlarin radyolojik ayirici tamisinda oncelikle
kordoma, kondrosarkom ve plazmasitom diisiiniilmelidir.
Klivusu tutan diger hastaliklar dev hiicreli tiim6r, lenfoma,
Paget hastalig1 ve metastazdir.[5) FD’yi taklit edebilecek di-
ger nadir klivus yerlesimli lezyonlar arasinda atipik heman-
jiyom, benign fibro-ossedz patolojiler ve ektopik doku sayi-
labilir.

FD genel olarak buzlu cam, sklerotik, kistik veya mikst ol-
mak {izere degisik paternlerde goriilebilir. Radyolojik go-
riintiileme genellikle tan1 koymak icin yeterlidir. BT de,
sklerotik kenarlar1 olan, ekspansil karakterde buzlu cam
goriiniimlii kortekste incelme gosteren lezyon FD tanisi i¢in
tipiktir.[”] Lezyonla ilgisiz oldugu anlasilan kontralateral ha-
fif isitme kaybi ve tinnitus sikayetiyle basvuran olgumuzda
MRG ve BT bulgularina dayanilarak tani konuldu.

MRG, BT’ye gore nonspesifiktir. FD, T1agirlikli MRG’de hipo-
intens, T2 agirlikli goriintiilemede ise hipointens, izointens
ve hiperintens goriilebilmektedir. T2 agirlikli gériintiilerde
hiperintens oldugunda ayiric1 tani zorlasabilir. T2 agirlikli
goriintiilemelerdeki intensite degiskenliginin nedeni hiicre-
sel yogunlugun derecesi, kollajen icerigi, kemik trabekiilas-
yonu, kalsifikasyon ve kist formasyonlaridir.3>8] Kontrastli
MRG incelemelerinde genellikle hafif veya orta derecede
heterojen kontrast tutulumu goriiliir. MRG ve BT bulgulan
birlikte degerlendirilmezse lezyon gézden kacabilmektedir.

Olgumuzun kraniyal MRG incelemesinde Kklivus saginda
yerlesimli T1 ve T2 agirlikli goriintiilerde hipointens, hete-
rojen orta derecede kontrast tutan yaklasik 3 x 2 x 2 cm bo-
yutlarinda hafif ekspansil karakterde insidental, net verifi-

ye edilemeyen bir kitle lezyonu saptandi (Sekil 1a-c). Klival
hafif ekspansil kitle lezyonunun ayirici tanisi icin mutlaka
yapilmasi gereken kraniyal BT incelemesinde FD i¢in tipik
olan buzlu cam goriiniimii izlenmistir (Sekil 2). Klivus yerle-
simli FD olgumuzda kemik penceresindeki BT goriintiilerin-
de saptanan asimetrik hafif klival ekspansiyon ve buzlu cam
gorliniimii MRG bulgulariyla beraber degerlendirilmeseydi
net tan1 koymamiz giiclesebilirdi (Sekil 1a-c).

Biyopsi gerekmeksizin FD tanis1 konulabilecegi 6ne siiriil-
miistiir.[3614] Bununla birlikte, tani siipheli ise veya malign
transformasyondan siipheleniliyorsa biyopsi gerekebilir.3!
Siddetli bas agrisi, malignite gelisimi veya progresif defor-
miteye baglh kraniyal sinir basisina neden olmadikca, FD’de
cerrahi tedavinin yeri yoktur.[14] Kiiciik, ekspansil olmayan
soliter lezyonlar genellikle degismeden kalmaktadir. FD’nin
prognozu genellikle iyi olmakla birlikte agresif biiylime ve
malign dejenerasyon da tanimlanmistir. Malign transfor-
masyon insidansi, monostotik kraniyofasiyal lezyonlarda
en yiiksektir (%60.05).

Asemptomatik klivus yerlesimli FD hastalar1 yanlis tani
olasiligina kars1 korunmak i¢in diizenli olarak izlenmelidir.
Takip yillik olarak yapilmali ve kraniyal kafa taban1 BT in-
celemesi ve klinik degerlendirmeyi icermelidir. Kondillerin
semptomatik tutulumu olan hastalarda servikal omurga-
nin fleksiyon ve ekstansiyon rontgenleri ve kraniyoverteb-
ral bileskenin ince kesit BT tetkiki 6nerilmektedir.!-12:15] BT
ve MRG’de FD icin tipik goriinen ve malign transformasyon
stiphesi olmayan olgumuzda biyopsi almanin gerekli olma-
digina karar verildi.

Klivus yerlesimli FD nadir bir hastaliktir. Bu nedenle MRG
incelemesinde saptanan ve Kklinik bulgularla korelasyon
gostermeyen insidental klival benign kitlelerin ayirici ta-
misinda 6zellikle akla tutulmalidir. Bu baglamda, BT ince-
lemesi kemik yapiy1 detayli gostermesi ve tan koydurucu
tipik bulgular1 nedeniyle ayirici tanida biiyiik 6nem tasi-
maktadir. Bununla birlikte MRG, intralezyonal komponent-
ler arasinda daha yiiksek kontrast farki sunmasi agisindan
BT tetkikini tamamlayici rol oynamaktadir. Sonug olarak be-
nign, yavas biiyiiyen bir lezyon oldugu icin klivus yerlesim-
li FD'nin klinik ve radyolojik tanisinin dikkatli bir sekilde
degerlendirilmesi gerektigine inaniyoruz. FD’yi taklit ede-
bilecek nadir goriilen diger lezyonlar1 dislamak ve malign
transformasyon olasilig1 acisindan uzun dénem kontroller
yapilmasi 6nemlidir. Bu nedenle hastalar her zaman periyo-
dik takip gerekliligi konusunda bilgilendirilmelidir.
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