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Nadir Bir Kompleks Bolgesel Agri Sendromu Nedeni: Fibroz Displazi-

Olgu Sunumu

A Rare Cause of Complex Regional Pain Syndrome: Fibrosial Dysplasia-Case Report

® Merve Yiiksel, ® Emine Eda Kurt

Alanya Alaaddin Keykubat Universitesi Alanya Egitim ve Arastirma Hastanesi, Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Anabilim Dali, Antalya, Tirkiye

(074

Fibroz displazi etiyolojisi bilinmeyen kemigin gelisimsel bir hastaligidir. ik kez 1938'de Lichtenstein tarafindan tanimlanmistir. Monostotik ve
poliostotik olmak Uzere iki formu vardir. Siklikla tutulan kemikler kosta, femur, tibia, maksilla ve mandibuladir. Siklikla insidental olarak goralir.
Kompleks bélgesel agr sendromu (KBAS) duyusal, vasomotor, sudamotor ve trofik degisikliklerle karakterize bir durumdur, agri bolgeseldir
(spesifik sinir trasesinde ya da dermatomal degildir). Tip 1 ve tip 2 olmak Uzere ikiye ayrilir Ozellikle herhangi bir sinir hasari olmadan
karsimiza ¢ikan KBAS tip 1, kimi zaman hastayi etiyolojiye sebep olan rahatsizliktan daha fazla etkilemektedir. Tani genellikle klinik ile konulur.
Calismamizda KBAS klinigi ile bagvurmus olan olgumuzu, sira disi olan klinik ve radyolojik bulgulari ile sunuyoruz.

Anahtar kelimeler: Fibréz displazi, kompleks bolgesel agri sendromu, adri

Abstract

Fibrous dysplasia is a developmental disease of bones of unknown etiology. It was first described by Lichtenstein in 1938. There are two
forms, monostotic and polyostotic. The most commonly involved bones are the costa, femur, tibia, maxilla, and mandibula. It is often seen
incidentally. Complex regional pain syndrome (CRPS) is a condition characterized by sensory, vasomotor, sudamotor, and trophic changes. The
pain is regional (not in a specific nerve territory or dermatome). It is divided into two as type 1 and type 2. In particular, CRPS type 1, which
is encountered without any nerve damage, sometimes affects the patient more than the discomfort that causes the etiology. The diagnosis
is usually made clinically. In this study, she applied the clinic of CRPS; we present the unusual clinical and radiological findings.
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Giris

Fibroz displazi kemigin iyi huylu gelisimsel bir hastaliidir. 20913
kromozomu GNAS lokusunda G protein stimulatérinln alfa sub
unitinde yanls kodlama sonucu olusur. GNAS mutasyonlarinin
sonucunda kemik iligi stromal hiicrelerinin anormal proliferasyon
ve diferansiasyonu olusur. Bu hicreler kotl farkllagmis
osteoblastlar olusturur. Bunun sonucu olarak da osteoklastlarda
hiperaktivite ve artmis kemik rezorbsiyonu olusur. Tutulan kemikte
kemigin meddiller kavitesini normal spongiyoz doku yerine fibréz
doku doldurur. Ancak fibréz dokuda yetersiz kalsifikasyon olur
(1,2). Kadin ve erkekte esit oranda 1/30.000 siklikta gordlur,

bitlin kemikler bu hastaliga yakalanabilir; siklikla kranifasial,
uzun kemikler ve kostalarda siklikla gordlir. Yavas progresif
seyirlidir (1,3). Bazi hastalarda deride hiperpigmentasyon,
endokrin anomaliler ve fibréz displazi birlikte gorilir ve
McCune-Albright sendromu olarak adlandirilir (4). Bircok
hastada kemige sinirlidir ve klinik bulgu vermez (1). Ancak kemik
deformitesi ya da sinir basisina bagli semptomlara yol actiginda
bulgu verir (4). Fibroz displazide teshis genellikle klinik muayene
ve radyolojik gdrintileme ile konulabilir Radyolojik olarak
tutulan kemigin ekspansiyon, heterojen dansite veya homojen
buzlu cam gdrintlst ve kemigin korteksinde incelme izlenen
bulgulardir (5-7). Kompleks bolgesel agri sendromunun (KBAS)
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patofizyolojisinin hem periferik hem de santral komponentlere
bagl multifaktériyel oldugu distintlmektedir (8). Baslangicinda
proenflamatuvar ndropeptit ve sitokinlerin ylikselmesine bagl
enflamatuvar yanit olarak, plazma ekstravazasyonu, Isi artisl,
kizariklik ve 6dem olusur. Hem periferik hem santral nosiseptif
sensitizasyon olduguna dair kanitlar vardir (9,10).

Olgu Sunumu

Bizim olgumuz 54 yasinda kadin hasta olup 2020 Eylil ayinda
sol kolda 3 aydir devam eden agri ve 1 aydir belirgin ézellikle
dirsek distalinde diffliz sislik sikayeti ile hastanemize basvurdu.
Travma Oykist yoktu. ik defa boyle bir sislik olmustu.
Romatolojik hastalik sorgulamasinda ¢zellik yoktu. Daha 6nce
sol Ust ekstremiteden gegirilmis operasyon 6ykisi yoktu. Tani
konulmus sistemik hastalik tariflemiyordu. Fizik muayenede sol el
dorsumunda gode birakan 6dem ve sol dirsek hareketleri kisitli
ve agriliydr. Yapilan karsilastirmali Ust ekstremite ¢ap SlgimUnde;
sag dirsek altt 17 cm sol 21,5 cm, sag el bilek cevresi 16 cm, sol
19 cm olarak élctldu. Cekilen dnkol, kol ve el grafisinde 6ézellikle
dirsek eklemi cevresinde yaygin heterojen dansite artisi ve kemik
meduller yapida genisleme izlendi (Sekil 1).

Ayiricl tani icin yaptigimiz sol Ust ekstremite ven6z Doppler'de
ve yumusak doku ultrasonografide (USG); solda dirsek eklemi
diizeyinde radyal kesimde ekleme uzanim gosteren yaklasik
16x33 mm boyutunda yogun icerikli kistik gérinim izlendi.
Sol el bilek dizeyinde volar ylizde radyal kesimde 10x22 mm
boyutunda benzer &zelliklerde gériinim izlendi. Direkt grafide
kemik yapida ve yumusak dokuda USG'de gdriilen degisiklikler
Uzerine manyetik rezonans gorlnttlemeye (MRG) karar verildi.
Fibroz displazilerde MRG &zellikle cevre yumusak dokuyu ve
fibréz komponenti degerlendirmede yardimaidir. Yumusak doku
ve kemik yapinin daha ayrintili degerlendirilebilmesi icin istenen
MRG'de de T1-T2 agirlikli sekanslarda tipik disUk sinyal degisikligi
yapan yaygin kemik tutulumu, fibréz displazi ile uyumlu gérinti
saptandi (Sekil 2).

Diger kemik yapilarda da tutulum olup olmadigini arastirmak igin
cekilen direkt grafilerde sag humerus corpusunda fibréz displazi
ile uyumlu heterojen dansite artisi ve kemik meduller yapida
genisleme saptandi. Laboratuvar bulgularinda; Creaktif protein:
1,1 mg/dL, kalsiyjum: 8,9 mg/dL, alkalen fosfataz: 115 u/L,
sedimantasyon: 55 dk olup diger tetkikler normal sinirlardaydi.
Hasta ortopediye de konsulte edildi ve fibroz displazi tanisi

Sekil 1. iki yonli dirsek grafisi

dogrulandi. Bu bilgiler 1siginda hastada fibrdz displaziye bagli
KBAS tip 1 dUstndldi. Hastanin tedavisi 30 mg/gln oral
prednisolon, 3 glinde bir 5 mg dusurilecek sekilde baslandi,
gastrointistinal yan etkilerden korunmak icin pantaprozol 40
mg/giin tedaviye eklendi. Kontrollerde hastanin el, bilek ve
dirsegindeki sislik ve agri sikayeti geriledi. Ancak dirsekteki
eklem hareket acikliginda azalma dizelmedi. Pandemi sartlari
nedeni ile kontrol randevusuna gelemeyen hasta ile telefonla
irtibat kuruldugundan iyilesmis haldeki ekstremite gériintilerine
yayinda yer verilememistir. Fibréz displazi progresyonu agisindan
takibe alindi.

Hastanin tim tibbi bilgi ve gorintilemeleri hasta onami alinarak
paylasiimistir.

Tartisma

Fibroz displazide tani klinik ve direkt grafi ile konmakla beraber
bilgisayarli tomografi ve MR degerlendirmede yardimcidir.
Fibréz doku fazlaysa kemikte unilokller ya da multilokiler
kistik gOrlinim saptanir. Fibréz displazinin en sik gorilen
komplikasyonu genellikle &nemsiz travmalardan sonra olusan
patolojik kiriklardir. Takipleri esnasinda lezyonun lokalizasyonuna
gore nérolojik defisit gordlirse, deformiteleri diizeltmek veya
patolojik fraktirleri dnlemek amaciyla cerrahi tedavi uygulanir
(5). Bizim olgumuzda ise kirk olmaksizin KBAS gelisimi ile
farklilik olusturan klinik izlenmektedir. KBAS'nin bilinen iki tipi
mevcuttur. KBAS tip 1 periferik sinir lezyonu olmayip, travma,
cerrahi uygulamalar ve santral sinir sistemi lezyonunu takiben
gelisir (Tip 1 eski siniflamada refleks sempatik distrofiye
esdegerdir). Kozalji olarak da bilinen KBAS tip 2 ise, periferik
sinir lezyonundan sonra olusmaktadir (10). Ust ekstremite KBAS
tip 1 ayiria tanida; travma/kirik disinda enflamatuvar artritler,
kronik arteryel yetmezlik, Raynaud hastaligi, tromboembolizm,
enfeksiyon, selllit, osteomiyelit, septik artrit, eritromelalji,
dupuytren kontraktdrd, rotator cuff yirtik veya tendinitleri ve
psikosomatik bozukluklarda dustndlimelidir (11). Patogenezde
sempatik disfonksiyona alternatif olarak asin enflamatuvar
yanitin da rol oynadigi distnilmektedir (12). Gunimuzde
kabul goéren en olasi mekanizmanin ise periferik aksonal
adrenoreseptdrlerin sayisinda veya duyarliiginda artisla birlikte,
sempatik denervasyona bagl olarak katekolaminlere karsi artmis

Sekil 2. Sagital ve koronal kesitte T1 sekansinda ekstremite MRG
MRG: Manyetik rezonans gorintileme
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sensitivite oldugu distntlmektedir (13). Bununla iliskili olarak
semptom ve bulgu spektrumu olduk¢a genistir Adri, sislik,
kizariklik gibi enflamasyon bulgulari yani sira, duysal ve motor
disfonksiyon, trofik dedisiklikler gibi farkli semptom ve bulgular
birlikte gorilebilir (12). KBAS tip 1'de baslatici faktorler cesitlidir.
En sik karsilagilan faktér agrili bir yaralanma olmakla birlikte
bazen kendiliginden de gelisen idiyopatik durumlar olabilir (14).
Bu olguda fibréz displaziye bagl kemik yapida ve yumusak
dokuda atipik hticrelerle blylime ve anatomik yapida bozulma
olusmustur. Bu durumun bolgesel enflamasyona, sempatik
disfonsiyon ve/veya biylyen doku kanlanmasinda bozulmaya
neden olabilecedi ve bunun sonucu olarak da KBAS gelisimine
yol actigi distintlmustlr. Daha 6nce literatlrde fibroz displaziye
bagll KBAS gelisimini bildiren yaziya rastianmamistir. Bu yazinin
daha sonraki bilimsel yazilara i1sik tutacagini diisinmekteyiz.
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