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Fibrozna displazija rijetka je bolest u kojoj fibrozno tkivo po-

stupno zamjenjuje normalnu kost. Bolest je nepoznate etiologije i
javija se u tri oblika: kao monostotska, polistotska i Albrightov
sindrom. Prikaz 11 bolesnika s monostotskom fibroznom displazi-
jom (MFD) kostiju lica pokazuje ceS¢u zahvacenost maksile (7) od
mandibule (3) i gotovo podjednaku zastupljenost bolesti medu
spolovima (6 Zena i 5 muskaraca). Nasi bolesnici potvrduju da se
bolest javlja u svakoj dobi, najcesce ispod 20. godine. Rijetko je
oteklina zahvacene kosti pracena funkcionalnim poremeéajima.
Lijecenje bolesti je kirursko, a kirurski pristup ovisi o velicini,
ogranicenosti i konzistenciji lezije i 0 godinama bolesnika. Premda
monostotska fibrozna displazija rijetko maligno alterira, u jedne

nase bolesnice nadena je maligna transformacija bolesti.

Kljuéne rijeéi: fibrozna displazija, monostotska, celjusti, ko-

sti lica

Uvod

Fibrozna displazija je benigno progresivno
patolosko stanje kosti nepoznate etiologije, u
kojem se fibrozno tkivo postepeno S§iri i zamje-
njuje normalnu kost (1, 2). KoStane promjene
obic¢no napreduju do prestanka rasta, ali su opi-
sani slucajevi gdje se tvorba povecavala i kasni-
je (3).

Bolest se javlja u tri oblika: najces¢e zahvaca
jednu kost i naziva se monostotska fibrozna dis-
plazija (MFD), rjeda je polistotska fibrozna dis-
plazija (PFD), kada je zahvaceno viSe kostiju.
Kada se uz zahvacenost kosti nade pigmentacija
koZe i endokrini poremecaji, govori se o Albrig-
htovu sindromu (AS). Monostotska fibrozna
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displazija (MFD) u 25% slucajeva zahvaca ko-
sti glave (4), gdje najceSce obolijeva maksila, a
zatim mandibula (5, 6, 7, 8, 9, 10, 11).

Makroskopska i mikroskopska slika varira od
sluc¢aja do sluc€aja ovisno o stupnju zrelosti pa-
toloskog procesa (8), §to je razlog razlicitih
imena vezanih uz tu bolest. Dok je nije Lich-
tenstein (1938.) nazvao fibrozna displazija,
upotrebljavani su razli€iti nazivi, kao osteitis fi-
brosa cystica, osteodystrophia fibrosa, osteoge-
ni ili osificirajudi fibrom, osteofibroma, fibrozni
osteom (4, 8, 10, 12, 13).

Kako se radi o relativno rijetkoj bolesti, u ra-
du smo nastojali uz pregled literature prikazati
osobitosti njezine klini¢ke slike.
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Bolesnici

Na Klinici za kirurgiju lica, ¢eljusti i usta u
Zagrebu od 1961. do 1992. godine lije¢eno je 11
bolesnika s monostoti¢énom fibroznom displazi-
jom (MFD). Svi bolesnici, uz odgovarajucu kli-
ni¢ku sliku, imali su i histolo§ku potvrdu bole-
sti.

Rezultati

Od 11 bolesnika s monostoti¢kom fibroznom
displazijom 6 je Zena i 5 muSkaraca. Najcesce, u
7 bolesnika, displazija je nadena u maksili (7),
mandibula je zahvalena u 3 bolesnika, a orbita
s etmoidnom i sfenoidnom kosti u jednog ispita-
nika (tablica 1). Bolest uglavnom zahvaca jed-
nu stranu, podjednako u nasih ispitanika desnu
i lijevu i samo u jednog bolesnika fibroznom
displazijom zahvacene su obje strane donje Ce-
ljusti. Dob bolesnika kretala se od 1 do 55 godi-
na, s prosje¢nom dobi zZivota 20,1 godina, tako
da je vecina bolesnika prilikom dijagnoze bole-

sti bila mlada od 20, a najviSe je bolesnika bilo
izmedu 9 i 13 godina. Kod nasih ispitanika bo-
lest se uglavnom manifestira bezbolnom otekli-
nom, rjede displaziju kosti prati bol, a u jednog
bolesnika prisutna je sekrecija iz lezije. Modeli-

-----

su nacini lije¢enja nasih bolesnika.

Rasprava

Od svih oblika fibrozne displazije najcesca je
monostotska fibrozna displazija (MFD), koja
se nade u 75-80% svih bolesnika s tom boles¢u
(14). Monostotska fibrozna displazija (MFD)
najces¢e zahvaca femur, tibiju i rebro (10).
Razli¢iti su podaci o pojavi bolesti na lubanji i
kostima lica. Tako Schlumberger (1946.) (cit.
15) nalazi zahvacenost tih struktura u 13,5%
bolesnika, Pouwels i Cremers (1) navode 10%,
a Barnes i sur. (4) u20 do 25% bolesnika nalaze
leziju kostiju lica i lubanje. Prema Barnesu i
sur. (4) ¢eSée je zahvacena maksila od mandi-

Tablica 1. Monostotska fibrozna displazija kostiju lica
Table 1. Monostotic fibrous dysplasia of the facial bones

Broj | Bolesnici | Dob | Spol Lokalizacija Klinicka slika Operacija
5 maksila bolovi i .
L. V.M. 19 Z tuber. i oteklina modelacija
2 AD. 31 7 maksila oteklina i subtotalna
lijevo sekrecija maksilektomija
3, 1.7. 29 M mandibula bezbolna resekcija
korpus lij. oteklina i modelacija
4 RD. 1 7 mandibula bezbolna odstranjenje
uzl. krak lijevo oteklina lijevog ramusa
5.1 UR. | 34| Z maksila oteklina maksilektomija
desno nepca
6. | CB. n |z maksila bebzolna modelacija
desno oteklina
7.1 BT. | B3| M Lol Leeiona kiretaza
desno oteklina
“ maksila bolovi i oteklina e
B. LT 3 £ tuber. desno vestibuluma modaadt
9. | AB. | 5 | M maksila bezbolna biopsija
lijevo oteklina
0. | BK. | 7| M mandibula bezbolna modelacija
obostrano oteklina
1. AP. 11 M desna orbita, etmoidna oteklina i
isfenoidna kost egzoftalmus
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bule, $to nalazimo i kod nasih bolesnika, dok
Ramsey i sur. (7) ¢e$ce nalaze bolest u mandi-
buli. Razli¢ita je distribucija fibrozne displazije
u donjoj Celjusti, te se lezija najceS¢e nade u
podrucju pretkutnjaka i kutnjaka, odnosno u
regiji od mentalnog otvora do angulusa (5) ili
na angulusu (16). Kod gornje ¢eljusti Barnes i
sur. (4) navode da najcesce obolijeva podrulje
prvog kutnjaka, dok je prema Obisesanu i sur.
(13) fibrozna displazija ¢e$¢a u prednjem dijelu
gornje Celjusti. Multiple su lezije, koje zahvaca-
ju obje celjusti, rijetkost (2).

Monostotska fibrozna displazija (MFD) ili je
podjednako zastupljena u oba spola (4,9,16) ili
je ¢esca u Zena (4,7,8,10). Gotovo podjednaku
zastupljenost lezije u oba spola nalazimo i kod
nasih ispitanika. Bolest se nade u svakoj zivot-
noj dobi, no osobe s fibroznom displazijom
obi¢no su u vrijeme dijagnosticiranja mlade od
30 godina, s time da je monostotska displazija
¢eS¢a u drugom i treCem desetljecu, a polistot-
ska disp)lazija i Albrightov sindrom u prvom (5,
8,9, 14).

Simptomi bolesti o€ituju se u bezbolnoj, ne-
pomi¢noj oteklini, ¢esto udruzenoj s funkcio-
nalnim poremecajima. Oteklina kosti s poslje-
di¢nom asimetrijom lica nije rijetkost (slika 1).
U mandibuli oteklina najprije zahva¢a bukalnu
stranu, a kako bolest napreduje, §iri se i na lin-
gvalnu stijenku (Shafer i sur. 1963. /cit. 17/).
Katkad zubi u djece ne ni¢u, moZze doci do raz-
micanja zubiju i malokluzije (18). Oteklinom
pomaknuta sluznica mozZe se pri jelu traumatizi-
rati, nastaju ulceracije koje Cesto ne krvare
(19). Ovisno o zahvacenosti pojedinih struktura
prisutne su i glavobolje, parestezije, poremeca-
ji vida, proptoza, orbitalna distopija, opstrukci-
ja nosa, oSteCenje sluha, stenoza zvukovoda i
konvulzije (1, 2, 10, 11, 19). Fibrozna displazija
kostiju glave rijetko je uzrok spontanim prijelo-
mima. Laboratorijski nalazi pokazuju normal-
ne vrijednosti kalcija i fosfora, dok su vrijedno-
sti alkalne fosfataze ili normalne (7, 15) ili povi-
Sene (12, 16, 20).

Ta zamjena normalne koStane arhitekture fi-
broznim i osteoidnim tkivom nepoznate je etio-
logije (1, 4, 11). Na nastanak fibrozne displazije

Slika 1. Asimetrija lica uzrokovana fibroznom displazi-
jom desne gornje Celjusti

Figure 1. Fibrous dysplasia of the maxilla. Note the facial
asymmetry

Slika 2. Ekspanzija kosti i homogena difuzna zahvacenost
desne maksile prouzroéena fibroznom displazi-
jom

Figure 2. The bony expansion and homogenous diffuse
density of lesion in the right maxilla
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ne utjece obiteljska, nasljedna ili kongenitalna i
infekciozna osnova (8, 17). Dok je Waldron
(21) i Thoma i Goldman (22) smatraju tumo-
rom, Lichtenstein i Jaffe (1942.) i Tiecke
(1955.) vjeruju da je fibrozna displazija malfor-
mirani hamartomski rast kosti, prouzrocen abe-
rantnom aktivno$éu u kostano formirajuéem
mezenhimalnom tkivu (11). I Batsakis (23) pod
fibroznom displazijom podrazumijeva abnor-
malni tkivni razvoj ili hamartom. Kao uzrok bo-
lesti navodi se kompleksni endokrini poremecaj
s lokalnom tkivnom osjetljivo§¢u (Stemberg i
Joseph 1942.) (cit. 17) ili se pretpostavlja da je
bolest posljedica nespecificne reakcije kosti na
traumu (24, 25, 26), u §to ne vjeruju Heidsieck
(27) i Obwegeser 1 sur. (15).

Rentgenoloski je izgled fibrozne displazije
varijabilan i ovisan o iznosu depozicije fibro-
znog tkiva i njegovoj distribuciji (11). Prozrac-
nost lezije odreduje odnos fibrozne i mineralizi-
rane komponente. Unilokularna ili multiloku-
larna prozracnost u celjustima kod pretezito fi-
brozne lezije moZe oponasati odontogene ciste
ili tumore poput ameloblastoma, a ako su domi-
nantne kosStane komponente, prisutna je gusta
skleroti¢na tvorba (slika 2). Ipak je najcesca
podjednaka zastupljenost obaju elemenata, §to
daje izgled mutnog stakla (ground-glass), za ko-
ji su vise zasluzne kostane komponente (9,17).
Rijetka je resorpcija korijena zuba, divergira-
nje korijena ili pomak zuba (9, 17).

Opéenito su vide kalcificirane lezije u starijih
osoba i u onih gdje lezija duze traje (28, 29).

Makroskopski je zahvaceno tkivo obi¢no Zu-
to, sivo ili smede, hrapave rezne povrsine. Nor-
malna kost moZe biti zamijenjena Zutobijelim
homogenim podru¢jima s mjestimi¢nim sredi-
$njim cistinim ZariStima — obi¢no u polistot-
skom obliku bolesti (4, 15).

Histoloski nema razlike izmedu MFD i PFD i
Albrightovog sindroma (3). Tkivo je gradeno
od vezivne strome u kojoj su razbacane nepra-
vilne kostane gredice (4). Fibrozno je tkivo gra-
deno od isprepletenih tracaka pravilnih vretena-
stih stanica bez mitoza ili polimorfizma. Katkad
je stroma celularna, a katkad zrela, kolagena.
Obicno je dobro vaskularizirana. Kostane tra-
bekule razbacane u vezivnom tkivu razli¢itih su
oblika i veli¢ine, ¢esto u obliku slova »c« ili »0«,
te raznih drugih oblika, zbog ¢ega se Cesto nazi-
vaju »Chinese characters« (slika 3). Gradene su
od nezrele novostvorene kosti s krupnim osteo-
citima u lakunama. U tipi¢noj slici fibrozne dis-

Slika 3. Fibrozna displazija mandibule. Celularna dobro
vaskularizirana vezivna stroma okruzuje nepravil-
ne kostane gredice bez osteoblastne aktivnosti
(HE, 20x) _

Figure 3. Fibrous dysplasia of the mandible. Cellulary
well-vascularized fibrous stroma surrounds ir-
regularly shaped trabeculae without osteoblastic
activity (HE, 20x)

plazije lamelarne ko$tane formacije se potpuno
gube (28, 30). Kostane gredice obi¢no nisu
omedene osteoblastima, premda se katkad i oni
mogu naci, obi¢no na rubu lezije koja brze na-
preduje. Osteoklasti i upalne stanice su rijetki.
Katkad se, posebno u fibroznoj displaziji ¢elju-
sti, mogu naci mjesta reakcije stranog tijela ili
stanice tipa osteoklasta. Hrskavica se nade u
10-15% slu¢ajeva i obi¢no se vidi uz prijelom
(31). Kolagena vlakna vezivnoga tkiva Cesto
prozimaju i displasti¢ne trabekule (slika 4). Me-

Slika 4. Vezivna vlakna proZimaju pojedine kostane trabe-
kule (HE, 50x)

Figure 4. Collagen fibers penetrate bone trabeculae
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du koStanim se trabekulama nalaze mjestimice i
nepravilne kalcificirane strukture, koje mogu
dominirati posebice u Celjusnim lezijama. Ob-
wegeser i sur. (15) smatraju da se u tim lezijama
uvijek moraju naci neki djeliéi osteoida te stva-
ranje kosti.

Maligna transformacija fibrozne displazije je
rijetka, nadena je u samo 30 bolesnika, §to ¢ini
0,4% svih sluCajeva i ¢e$¢a je u polistoti¢noj ne-
go monostoti¢noj fibroznoj displaziji (32). 50%
sarkoma koji se javljaju kod monostoti¢ne fi-
brozne displazije nastaje u lubanji i kostima li-
ca, maksili i mandibuli (32). Schwartz i Alpert
(32) nalaze da razdoblje od pojave bolesti do
maligne transformacije varira izmedu 2 i 30 go-
dina s prosjekom 13,5 godina. Tumor uglavnom
nastaje u kosti zahvacenoj fibroznim promjena-
ma, a ne u normalnoj kosti. Kod naSe ispitanice
maligna transformacija bolesti javlja se 4 mje-
seca nakon operacije, u drugoj godini od poja-
ve simptoma.

Diferencijalnodijagnosticki u obzir dolazi
osificirajuéi fibrom, ciste, cementomi, Pagetova

bolest, kerubizam, hiperparatireoidizam, skle--

rozirajuéi osteomijelitis i osteogeni sarkom
(11). Klini¢ki nalaz, rutinske rtg. snimke, kom-
pjutorizirana tomografija (CT), laboratorijski i
histolo$ki nalazi vazni su za ispravnu dijagnozu.
Eversole i sur. (14, 33) objasnjavaju razliku iz-
medu fibrozne displazije i osificiraju¢eg fibroma
nalazedi na rentgenskim snimkama osificirajuci
fibrom kao dobro ograni¢enu tvorbu, za razliku
od fibrozne displazije koja je povecéavajuca i
difuzna, nepravilnih rubova (34).

Fibrozna displazija lijeci se kirurSki. Raniji
pokusaji lije¢enja zraenjem i kemoterapijom
pokazali su se neuspje$nim (12). Zracenje treba
izbje¢i zbog moguce indukcije sarkoma (29,
35). Kirurski pristup ovisi o veli¢ini, ogranice-
nosti i konzistenciji lezije kao i o godinama bo-

lesnika. Lezija trazi kirurski tretman i u slucaju
znatnije progresije deformiteta, bola, interfe- .
rencije s funkcijom, sarkomatozne degeneraci-
je ili u lije¢enju patoloskog prijeloma (4). Male
1 o§tro ogranicene lezije odstrane se u cijelosti,
u lijeenju se moze primijeniti kiretaZa s ispu-
njenjem defekta autotransplantatom kosti ili se
kost remodelira radi boljeg estetskog i funkcio-
nalnog rezultata. Obwegeser i sur. (15), Dahl-
berg i sur. (8) i Barnes i sur. (4) zalazu se za po-
Stedan zahvat koji treba odgoditi koliko je to
moguce, Cak i do poslije puberteta. Obrnuto,
Chen i Noordhoff (2) su za $to raniji tretman.
Oni Kklasificiraju kraniofacijalne kosti u Cetiri
regije. Radikalnu eksciziju i rekonstrukciju
preporucuju u frontalnoj i orbitalnoj regiji, no-
snim kostima, etmoidu, zigomati¢noj kosti te
gornjem dijelu maksile. Operaciju ne preporu-
¢uju u parijetalnoj, okcipitalnoj i temporalnoj
kosti; na kranijalnoj bazi, mastoidu, pterigoidu
i sfenoidu kirurski interveniraju samo u slucaju
simptoma, a u podrucju zuba gornje i donje e-
ljusti preporucuju konzervativni tretman. Reci-
divi nakon kiretaZe nisu rijetki, javljaju se u
20-30% slucajeva u toku 2-3 godine od pocet-
ka lijeCenja (5, 8, 15) i lijece se sli¢no primarnoj
bolesti. Chen i Noordhoff (2) ne nalaze znako-
ve fibrozne displazije u transplantatu kosti ko-
jim je rekonstruiran defekt nakon odstranjenja
fibrozne displazije.

To pokazuje da bolesnike s fibroznom displa-
zijom treba redovito klinicki i radioloski kon-
trolirati zbog promjena rasta i histoloske slike
(36). Posebice treba traziti znakove sarkomato-
zne alteracije u rizi¢nim zraenim lezijama (11).
U pracenju bolesti od koristi je i kompjutorizi-
rana tomografija koja osigurava ne samo pre-
cizne podatke o proSirenosti fibrozne displazije,
nego i odreduje kada kirurSki intervenirati
(1, 2, 37).

Acta Stomatol. Croat., Vol. 27, br. 1, 1993.

55




M. Bagatin i sur.

Monostotska fibrozna displazija

MONOSTOTIC FIBROUS DYSPLASIA OF
THE FACIAL BONES

Summary

Fibrous dysplasia is a rare condition in which a normal me-
dullary bone is replaced by fibro-osseous tissue. The disorder is of
unknown etiology and three forms of the disease have been recog-
nized: monostotic fibrous dysplasia (MFD), polystotic fibrous dys-
plasia (PFD) and Albright’s syndrome (AS). A survey of 11 cases
with monostotic fibrous dysplasia (MFD) of facial bones showed
the maxilla to be more frequently affected (7) than the mandible
(3), the sex ratio being approximately 1:1. Our patients confirmed
that the disease to be encountered in all age groups, most often
under the age of 20. The swelling associated with functional distur-
bances is rare. The treatment of monostotic fibrous dysplasia is
surgical and the procedure depends on the extent of the lesion, limi-

Adresa za korespondenciju:
Address for correspondence:

Dr. Marijo Bagatin
Klinika za kirurgiju lica,

tation, consistency and age of the patient.

Key words: fibrous dysplasia, monostotic, jaws, facial bones
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