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Juwvenile Psammomatoid Ossifying Fibroma of the Frontal Sinus with
Extension to the Intracranial Space and Orbita: A Case Report
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Juvenil psammomatoid ossifiye fibroma (JPOF) nadir goriilen, etiyolojisi tam olarak bilinmemekle birlikte miksofibroz selliiler stromanin asiri
Uretimi sonucu meydana geldigi distintlen, benign bir timérdr. JPOF genellikle yavas gelisen bir timor olmasina ragmen lokal agresif seyir
gbsterebilir. Ozellikle maksilla, mandibula, frontal, periorbital ve etmoid kemiklerden kéken alir. Klinik belirtileri ise yerlestigi yer itibariyle
propitozis, gérme alani bozuklari, bas agrisi, ve kraniofasiyal deformiteler gibi cesitlilik gosterebilir. Bu lezyonlarin 6nerilen tek tedavisi cerrahi
olup lezyonun total ¢ikartilmasi amaglanmalidir. Biz de bu yazimizda, nadir gérilen, frontal sinlisten kaynaklanan, kafa kaidesinde destriiksiyon
yaparak intrakraniyal ve orbital uzanimi olan bir juvenile psammomatoid ossifiye fibroma olgusunu ve tedavisini sunmaktayiz.

ANAHTAR SOZCUKLER: Frontal sinus, Juvenil psammomatoid ossifiye fibroma, Sferik ossifikiil

ABSTRACT

Juvenile psammomatous ossifying fibroma (JPOF) is a rare benign tumor. Although its etiology is not exactly known, it is thought to originate
from overproduction of myxofibrous cellular stroma. JPOF usually progresses slowly but may have a locally aggressive course. It usually
originates from the maxilla, mandible, and the frontal, periorbital and ethmoid bones. Clinical symptoms may vary according to the location
involved and include proptosis, visual field defects, headache and craniofacial deformities. Surgery is the only cure for this kind of lesion and
total excision should be the goal. In this article, we present a rare case of juvenile psammomatous ossifying fibroma originating from the

frontal sinus with extension to the orbital and intracranial compartments, together with its treatment.
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GiRiS

Psammomatoid ossifiye fibroma (POF), paranazal sinislerin
pnémotizasyonunda sorumlu septalari olugturan, miksofibroz
selliler stromanin agsiri Uretimi sonucu meydana geldigi
disiunilen, nadir ve benign bir lezyondur (8). Bu lezyonlar
genellikle yavas gelismesine ragmen lokal agresif seyir
gosterebilirler. Gorilme sikligi 20-40 yas arasinda artmakla
birlikte juvenil olan olgularda bu siklik 5-25 yas araligina kadar
gerileyebilir (1). Ozellikle maksilla, mandibula, periorbital,
frontal ve etmoid kemiklerden koken alirlar (10). Etiyolojisi
kesin olarak bilinmemekle birlikte travma predispozan faktor
olarak suc¢lanmaktadir. Klinik bulgular ise timérin yerlestigi
yere gore degismekle birlikte bas agrisi gibi nonspesifik veya
propitozis, gérme alani bozuklari ve kraniofasial deformiteler
gibi timorin normal dokular destrikte etmesine bagli
olabilir (12).
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POF’ lar radyolojik olarak, lezyon merkezinde kalsifikasyona
bagl translusent opasitelerin goruldugi kistik lezyonlar
seklinde gordliir (8). Histolojik olarak patognomik ozelligi
ise psammom cisimciklerine benzeyen sferik ossikdllerin
varhgidir (2). Lokal destriiktif karakterdeki bu lezyonlarda
kesin tedavi total eksizyondur (13). Total rezeksiyon ile
hastalarda kuratif bir tedavi uygulanmis olup ek bir tedaviye
ihtiya¢c duyulmamaktadir.

OLGU SUNUMU

26yasinda erkek hasta, 1 yildir olan sol gézde sislik ve ylizde se-
kil bozuklugu sikayeti ile klinigimize basvurdu. Fizik muayene-
sinde sol gézde propitozisi olan hastanin nérolojik muayenesi
normal olarak degerlendirildi. Hastanin 6zge¢misinde travma
oykusi ve baska hicbir 6zellik saptanmadi. Kontrastli kraniyal
ve orbita manyetik rezonans goériintileme (MRG) tetkikinde;
sol frontal sinlst dolduran, sinls arka duvarini erode edip
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Sekil 1: Preoperatif cekilen (A) kontrastsizT1 koronal, (B) T2 aksiyel ve (C) kontrasth T1 sagital MRG sekanslarinda sol frontal sinlist ve
etmoidal hiicreleri dolduran, frontal loba basi olusturan, solda lateralde kribriform plate’yi destriikte edip sol orbita icerisine uzanan,
T1 sekansta izo-hiperintens, T2 sekansta hiperintens, kistik ve solid komponenti olup heterojen kontrast tutulumu gdsteren lezyon

gorilmektedir.

frontal loba basi olusturan, solda etmoidal hiicreleri dolduran,
lateralde kribriform plate'i destriikte edip sol orbita icerisine
uzanan, T1 sekansta izo-hiperintens, T2 sekansta hiperintens,
kistik ve solid heterojen kontrast tutulumu gdsteren 6x5x5.5
c¢m boyutlarinda kistik lezyon saptandi (Sekil 1A-C).

Hasta cerrahi tedavi planlanarak bifrontal kraniotomiile opere
edildi. Operasyonda kitlenin kafa tabani kemiklerini ileri
derecede destriikte ettigdi, frontal sinlisii tamamen doldurup,
nazal kavite ve sol orbita icerisine uzandigi goérilda. Kitlenin
kistik ve solid komponentleri oldugu izlendi. Kitle gross total
olarak eksize edildi (Sekil 2). Galeal greft ile kafa tabanina
duraplasti ve frontal sinls tamiri yapildi. Postoperatif hicbir
problemi olmayan hasta ameliyat sonrasi 4. glin de taburcu
edildi.

Kitlenin histopatolojik incelemesi; kirli beyaz renkli, kanamal
doku parcasi beraberinde yer yer kemik sertliginde diizensiz
doku parcasi, ossifiye fibroma, jivenil psammomatoid varyant
olarak tanimlandi (Sekil 3A,B).

Hastanin 13 aylik takiplerinde niks saptanmamis olup hicbir
girisim veya ek tedavi ihtiyaci olmamistir.

TARTISMA

Ossifiye fibroma terimi 1927 yilindan beri kullaniimakta olup
1968'den beri de sementum iceren timorler grubu altinda
incelenmektedir. En son, 2005 yilinda yapilan yeni Diinya
Saglhk Orgiitii (DSO) klasifikasyonunda da semente ossifiye
fibroma, ossifiye fibrom ile sinonim olarak kullanilmistir (5).
Ayrica Slootweg ve ark. da psammomatoid ossifiye fibroma
olgularini psammoma benzer ossikilli javenil ossifiye
fibroma olarak adlandirmislardir (9).

JPOF'larin kesin etiyolojisi bilinmemesine ragmen primitif
mezenkimal dokulardan koken alabilecegi teorisi lizerinde
durulmaktadir. En sik maksilla ve madibula ile birlikte etmoid
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Sekil 2: Postoperatif cekilen kraniyal BT de lezyonun total
cikarildigi goriilmektedir.

sintsler ve kafa kaidesinde gorilmesi primitif mezenkimal te-
orisini desteklemektedir. Ayrica paranazal sinlslerin pndmoti-
ze olmasini saglayacak septalari olusturan miksofibroz selliler
stroma dokusunun asiri Gretimi sonucunda olustuklar diisu-
nulmektedir (3). Bu stromal hiicrelerden salgilanan hyalin ve
musin, timorin ossifiye ve kistik komponentini olusturur.

Ossifiye fibromalarin, literatlirde siklikla kadinlarda ve
yasamin 3. - 4. dekadinda gorildugi belirtilir (10). Ancak
olgumuzda da oldugu gibi jlvenil psammomatoid ossifiye
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Sekil 3: Histopatolojik preperatlarda lezyonun kemik dokusuile iliskisi (yildiz) (40x H&E) (A) ve psammoma benzeri kalsifikasyonlar (ok)
(200x H&E) (B) gorilmektedir.

fibromalarin goriilme sikhdinin erkeklerde ve yasamin 1. - 2.
dekad araliginda predominant olacagini belirten literatlrler
de mevcuttur (6).

Lokal agresif olabilecek JPOF hastalarinin klinigi ise lezyonun
yerlesim yerine ve etkiledigi dokulara gore degisebilir. Yerle-
sim yerleri siklikla maksilla, mandibula, paranazal sinisler ve
nazofarenks gibi maksillofasial bolgede olabilecegi gibi na-
diren de olgumuzda rastladigimiz gibi intrakraniyal ve orbita
uzanimi da olabilir (6). Bunlara bagh olarak hastalarda propi-
tozis, gérme alaninda daralma, progresif gérme kaybi, hava
yolu obstriiksiyonu, bas agrisi ve disaridan da farkedilebilen
maksillofasial deformiteler goriilebilir. Ancak klinigi, yerlesim
yeri ve uzanimi agisindan fibroz displazi, osteoid osteoma,
sementoblastom, semento-osseos displazi gibi tanilarla da
karisabilir (11). Bu ylizden JPOF'un ayirici tanisinda histopato-
lojisi ve radyolojisi 5nem kazanmaktadir.

Histopatolojik olarak en karakteristik 6zelligi psammoma
cisimciklerine benzeyen sferik ossikilerin varligidir. Ossikuller
kiicik, oval, mineralize kollajenler iceren ve osteoid rim ile
cevrili sekilde gorilir (7). Radyografik olarak ise ekspansil
iyi sinirh, radiolusent veya kalin duvarla cevrili heterojen
radiolusent/radioopak lezyon olarak gorullr. Bilgisayarh
tomografide ise lezyonun merkezine heterojen olarak
yerlesmis kalsifiye bolgeler hiperdens olarak dikkat ¢ceker (4).
MRG'de ise olgumuzda oldugu gibi, septal kontrast tutulumu
olan dev kistik lezyon ve homojen kontrast tutulumu gosteren
solid komponent gozlenebilir.

Radyolojik tetkiklerin, hastanin cerrahisinin planlanmasinda
da 6nemi vardir. Nazofarenkse ve paranazal sinUslere uzanimi
olan JPOF olgulari icin endoskopik cerrahi uygulanabilir.
Kitlenin orbita ve anterior kafa tabani gibi dokulara yayilmasi
onemli morbidite nedenidir. Bu ylzden frontal sinds, orbital
ve intrakraniyal uzanimi olan olgular icin endoskopik
cerrahi yetersiz kalabilir. Olgumuzda uyguladigimiz gibi
sadece kraniotomi veya kombine yaklasim ile kraniotomi /
endoskopik cerrahi birlikte uygulanmalidir. Birinci secenek
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tedavi kesinlikle kitlenin total eksizyonu olmalidir. Ozellikle
total eksizyon, hastanin kir olmasi ve rekirrensinin
onlenmesinde énemlidir. Subtotal eksizyonlar rekirrenslerin
ana sebebidir.

SONUC

JPOF, nadir gorilen ve benign bir timér olmasina ragmen
lokal olarak agresif seyredebilir. intrakraniyal ve maksillofasial
uzanimi nedeniyle hem nérolojik hem de kozmetik sorunlar
yaratir. Bu ylzden dogru tani icin klinigin, radyolojinin
ve histopatolojinin birlikte degerlendirilmesi 6nemlidir.
Rekirrensi azaltmak agisindan agresif cerrahi uygulanarak
total eksizyon yapilmalidir. Total eksizyon igin de endoskopik
cerrahi, kraniotomi veya her iki yontemi de iceren kombine
yaklasimlar kullaniimahdir.
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