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Fronto-Orbital Yerlesimli, Fibroz Displazi ile
Seyreden Anevrizmal Kemik Kisti

Aneurysmal Bone Cyst of the Frontoorbital Region Associated
with Fibrous Dysplasia
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Ozet: Anevrizmal kemik kisti seyrek gortilen bir kemik
tiimoriidiir. Kafa kemiklerinin tutulumu nadirdir. Fibroz
displazi ile birlikte goriilebilmektedir. Progresiv proptoz
ve yiizde sislik en sik goriillen bulgudur. Tedavide
eksizyon ve kiiretaj uygulanmaktadir. Sekiz ayhk olgu ;
dogum sonrasi farkedilen ve zamanla biiylime gosteren
sol fronto-orbital yerlesimli yiizde siglik mevcut. Olgunun
kliniginde proptozis ve sol goz hareketlerinde ileri
kisitilik disinda ozellik tespit edilmedi. Sol fronto-orbito-
zygomatik kraniotomi ile subtotal eksizyon ve displastik
kemige kiiretaj uygulandu. Bir yillik takibinde halen ntiks
gozlenmedi. Yazida fronto-orbital yerlesimli fibroz
displazi ile seyreden anevrizmal kemik kisti olgusu; klinigi
ve tedavisi ile sunulmustur.

Anahtar Sézciikler: Anevrizmal kemik kisti, fibroz displazi

Abstract: Aneurysmal bone cyst is an uncommon bone
tumor and rarely involves the craniofacial skeleton.
Aneurysmal bone cyst has been reported in patients with
fibrous dysplasia. The most common presentation is
progressive proptosis and facial swelling. The treatment
of choice of aneurysmal bone cysts has been excision and
curettage. The progressive fronto-orbital facial swelling
was noted in an eight months old baby by the family after
birth. Clinically, proptosis and progressive extraocular
motion restriction were only prominent signs . Left fronto-
orbito-zygomatic craniotomy and curettage of the
displastic bone were performed. We haven't still been
observed recurrens in one year follow up period. In this
article; clinical presentation and treatment of the fronto-
orbital aneurysmal bone cyst associated with fibrous
dysplasia is discussed.
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GiRis

Anevrizmal kemik kisti uzun kemiklerin
metafiz ve vertebral kolonu sik olarak tutarken kafa
kemikleri tutulumu seyrektir. 5-15 yaglar1 arasinda,,
litik lezyon orbito frontal kemigi etkiler (5). Propitozis
hizla gelismektedir. Fibroz displazi orbitada siklikla
sfenoid kemigi ve frontal kemik orbital tavanini
tutmaktadir (2). Fronto orbital yerlesimli fibroz
displazi ile birlikte goriilen, anevrizmal kemik kisti
literatiirde seyrek olarak rastlanilmaktadir (5).

OLGU SUNUMU

8 aylik erkek olgu; ailenin dogumdan itibaren
fark ettigi sol gozde sislik ve asagiya dogru yer
degistirmesi yakinmas ile klinigimize bagvurdu
(Sekil 3). Anamnezde daha evvel bir bagka saghk
merkezinde bir siire steroid tedavisi uygulandig:
doneme ait Ozellik saptanmadi. Muayenede sol
fronto-orbital yerlesimli sert ve hareketsiz kitle palpe
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edildi. Sol gozde propitoz mevcut, ekstraoktiler goz

hareketleri solda her yone ileri derece kisith olarak

degerlendirildi. Vizyon degerlendirilemedi. Direkt
ve indirekt sik refleksleri tabii idi. Fundus incelemesi
normal bulundu. Diger kranial sinirlere ait patoloji
tespit edilmedi. Preaurikiiler ve servikal
lenfadenopati, café —au-lait lekeleri tespit edilmedi.
Sistem muayenelerinde 6zellik saptanmada.

Biyokimyasal tetkiklerinde; Noron Spesifik
Enolaz : (NSE) 18.2 ug/L (normal : <12.5), VMA :
11.06 mg/24s (normal :1.8 -6.7), HVA : 1.63 mg/24s
(normal :0.0 - 6.2) disinda diger tetkikleri normal
siurlar igerisinde bulundu. Toraks grafisinde kitle
tespit edilmedi. Batin USG normal bulundu. Kranial
tomografisinde sol orbitofrontal yerlesimli, orbita
tavanimi ve lateral duvarini erode eden, arkada
tiiberkiilum sella ve klivusa dogru uzanan, 6nden
ethmoidal siniislere dogu uzanim gosteren, heterojen
dansitede kontrast tutan ve iginde kistik komponenti
olan kitle tespit edildi ( Sekil 5 ).

Sol koroner cilt-cilt alt1 insizyon ve fronto-
orbito-zygomatik kraniotomi uygulandi. Displazik
alanlara kraniektomi yapild1. Orbita tavan ve lateral
duvarina invaze eden, orbitay1 asagiya iten, epidural
yerlesimli kitle, operasyonda gozlendi. Timor
5x5x5.4cm boyutlarinda, pembe-kahverengi renkte,
elastik kivamda ve multilokiiler kanama odaklari
igeriyor idi. Anterior, kismen de temporal fossaya ve
klivusa kadar uzanim gosteren tiimor subtotal
cikartildi. Kitle gikartildiktan sonra orbitanin normal
konumuna geldigi gozlendi.

Histopatolojik inceleme:Olgudan alinan
orneklerin yumusgak doku kisimlari 24 saatlik formol
tespiti sonucu, kemik kisimlar1 3 giin nitrik asite
dekalsifiye edildikten sonra gesitli derecelerde alkol,
ksilol, parafin takibinden gegirilip blok haline
getirildi. Leica mikrotom ile 0.5 mikronluk kesitler
alind1. Bu kesitler Hematoksilen Eozin ve Retiikilin
boyalar1 yapildi. Alinan 6rneklere ait seri kesitlerde
farkl yapisal ozellikler tagiyan alanlar saptandi.

Neoplastik yapmin bir kisminda genis alanda
kolajen matriks iginde fibromyxoid stroma icinde
fibroblast proliferasyonu gortildii. Bu hiicreler igsi
sekilli olup bunlarda belirgin atipi yoktu. Bu alanlarin
arasinda dejenere kemik lamelleri yanisira yeni
kemik yapim alanlari,yer yer kopiiksii sitoplazmali
foamy hiicreler saptandu.

Bu bulgularla olgu fibroz displazi olarak
diistintildi. Ancak makro olarak kistik alandan
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alinan orneklerde genis bosluklar cevresinde
fibrostroma icerisinde ince kemik lamelleri izlendi.
Bu bosluklarin endotel ile doseli oldugu goraldii.
Bosluklarin iginde eritrosit birikimi mevcuttu.
Septalarin bir kisminda multintikleer dev hiicreler
yanisira kapiller damar proliferasyonu ve kemik
trabekiilleri cevresinde osteoblastik aktivite saptandi.
Ancak bu alanlarda belirgin mitoz izlenmedi. Olgu
ayiricl tani agisindan dev hiicreli timor, distik
dereceli osteosarkom ve telenjiektazik osteosarkom
gozden gegirildi. Fibrozdisplasik alanlar fibrosarkom
agisindan degerlendirildi. Klinik, radyolojik,
histopatolojik bulgulari ile olgu fibréz displazi ile
seyreden anevrizmal kemik kisti olarak
degerlendirildi ( Sekil 1-2).

TARTISMA

Anevrizmal kemik kisti ile beraber fibroz
displazi goriillmesine literatiirde ¢ok az olguda
rastlanilmaktadir. Fibroz displazi normal kemigin
selliiler fibroz stroma ve immattir kemikle yer
degistirdigi, seyrek goriilen bir hastaliktir (2- 7). Tam
kemik tiimérlerinin % 2-3'nii olusturur. % 70-80
olguda tek kemik tutulumu ile esdeger olan,
monoostotik, % 20-30 poliostotikdir (2- 6 -7 ). Ender
olarak poliostotik tip, multipl endokrinopati ile
birlikte goriilmektedir (2- 4 -5 ).

Fibroz displazi her iki cinste gortilmektedir ve
siklikla gocukluk déneminde baslar (2). Karakteristik
bulgular1 kemikte agrisiz, progresiv sislikdir. Femur,
kaburgalar ve tibia en sik etkilenen kemiklerdir.
Monoostotik formda yaklasik % 10-25, poliostotik
formda ise % 50 kraniofasial kemikler
etkilenmektedir (2). Frontal, parietal, maksilla ve
mandibula en sik etkilenmektedir.

Orbital fibroz displazi seyrektir. Henderson'un
bildirdigi toplam 1376 orbita tiimérinde sadece 6
olguda fibréz displazi bildirmistir (3). Diger buytk
serilerde ise % 1.1 oraninda goriilmektedir (5). En
sik gorilen orbital bulgular proptoz ve orbita
tavaninin tutulmasina bagh globun asagiya yer
degistirmesidir. Orbital apeks ve optik kanal
tutulursa ilerleyici vizyon kaybi goriiliir. Bizim
olgumuzda fibroz displazi ile birlikte sol frontal
bolgeden kaynaklanan anevrizmal kemik kisti nedeni
ile ilerleyici proptoz geligmistir.

Anevrizmal kemik kisti solid, benign, ekspanse
olabilen lezyondur. En sik uzun kemik metafizleri,
vertebra ve kraniumu tutar. Anevrizmal kemik kisti
% 2 oraninda kafa kemiklerinde goriliir. Kalvarial
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tutulum en sik olarak frontal, oksipital ve temporal
kemiklerde gorulir. Orbitanin tutulumu daha
seyrektir. Henderson’un 1743 olguluk orbita
lezyonunda yalnizca 2 olguda anevrizmal kemik
kistine rastlanilmistir(3).

Hastalarin tamami 30 yasin altinda, % 80" i 20
yagin altindadir. Her iki cinsde egit olarak
gortilmektedir. Bag agrisi, proptozis, globun asagiya
yer degistirmesi, fokal norolojik defisit ve agrili
sislik baglica bulgulardir. Etyolojisi tam olarak
aydinlatilamamistir. Jaffe ve Lichtenstein’in
goriisiine gore kemikte lokal sirkiilatuvar bozukluk
sonucu olusmustur.

Venoz tromboz ve arteriovenoz fistiil sonucu
venoz basincin artmasi ve etkilenen alanda vaskiiler
dolgunluk olusmaktadir (5). Buraczewski ve Dabska
ise, kemigin oOnceden varolan patolojik gelisimine
sekonder olarak non neoplastik tiimoral yaniti olarak
degerlendirmislerdir (1). Fibroz displazi bazi
olgularda predispozan faktordiir. Etyolojide travma

Sekil 3: Olgunun operasyon oncesi goriinimt

Sekil 1: HE x100, Anevrizmal kist alani; kemik doku,
lakiiner yap1 ve gevresi
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Sekil 2: HE x100, Fibroz displasik gelisim igeren alan Sekil 4: Olgunun operasyon sonrast gortinimd
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da mevcut olabilir (5). Anevrizmal kemik kistinin
tedavisi eksizyon ve kiiretajdir. Otojen kemik cipsleri,
ozellikle agirhik tasiyan kemiklerde rezeksiyondan
sonra kullanilabilir. Biz bu olguda eksizyon ve
displastik kemigi kiirete ettik. Bazi olgularda
cerrahiye ilave olarak kriyoterapi ve radyoterapi
uygulanabilir. Irradyasyon sarkomu riskine kars,
radyoterapi cerrahi olarak tedavi edilemeyen ve
rekiirrens gosteren olgularda diisiiniilmelidir.

Cerrahiden sonra beste bir olguda, genellikle
ilk 2 ynl igerisinde rekiirrens goriilmektedir. 1 yillik
takibinde olgumuzda halen niiks gézlenmemistir
(Sekil 4-6). Sonug olarak fibroz displazili bir olguda
azalmis vizyon ve kraniyfasial hizla ekspanse olan
kitle tespit edildiginde; anevrizmal kemik kisti
olabilecegi diistintilmelidir. Tedavide kitlenin
eksizyon ve debridmani, alternatif olarak
radyoterapi diistintilmelidir.

* Olgu 15-19 Mayis 1998 tarihinde 12.
Norosirtrji Bilimsel Kongresinde poster olarak
sunulmustur.
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