
Monostotska fibrozna displazija 
kostiju lica

Monostotic Fibrous Dysplasia of the Facial Bones

Sažetak
Fibrozna displazija rijetka je bolest u kojoj fibrozno tkivo po

stupno zamjenjuje normalnu kost. Bolest je nepoznate etiologije i 
javlja se u tri oblika: kao monostotska, polistotska i Albrightov 
sindrom. Prikaz 11 bolesnika s monostotskom fibroznom displazi- 
jom (MFD) kostiju lica pokazuje češću zahvaćenost maksile (7) od 
mandibule (3) i gotovo podjednaku zastupljenost bolesti među 
spolovima (6 žena i 5 muškaraca). Naši bolesnici potvrđuju da se 
bolest javlja u svakoj dobi, najčešće ispod 20. godine. Rijetko je 
oteklina zahvaćene kosti praćena funkcionalnim poremećajima. 
Liječenje bolesti je kirurško, a kirurški pristup ovisi o veličini, 
ograničenosti i konzistenciji lezije i o godinama bolesnika. Premda 
monostotska fibrozna displazija rijetko maligno alterira, u jedne 
naše bolesnice nađena je maligna transformacija bolesti.

Ključne riječi: fibrozna displazija, monostotska, čeljusti, ko
sti lica
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Uvod
Fibrozna displazija je benigno progresivno 

patološko stanje kosti nepoznate etiologije, u 
kojem se fibrozno tkivo postepeno širi i zamje
njuje normalnu kost (1, 2). Koštane promjene 
obično napreduju do prestanka rasta, ali su opi
sani slučajevi gdje se tvorba povećavala i kasni
je (3).

Bolest se javlja u tri oblika: najčešće zahvaća 
jednu kost i naziva se monostotska fibrozna dis
plazija (MFD), rjeđa je polistotska fibrozna dis
plazija (PFD), kada je zahvaćeno više kostiju. 
Kada se uz zahvaćenost kosti nađe pigmentacija 
kože i endokrini poremećaji, govori se o Albrig- 
htovu sindromu (AS). Monostotska fibrozna

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

displazija (MFD) u 25% slučajeva zahvaća ko
sti glave (4), gdje najčešće obolijeva maksila, a 
zatim mandibula (5, 6, 7, 8, 9, 10, 11).

Makroskopska i mikroskopska slika varira od 
slučaja do slučaja ovisno o stupnju zrelosti pa
tološkog procesa (8), što je razlog različitih 
imena vezanih uz tu bolest. Dok je nije Lich
tenstein (1938.) nazvao fibrozna displazija, 
upotrebljavani su različiti nazivi, kao osteitis fi
brosa cystica, osteodystrophia fibrosa, osteoge- 
ni ili osificirajući 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 kliničke slike.
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Bolesnici
Na Klinici za kirurgiju lica, čeljusti i usta u 

Zagrebu od 1961. do 1992. godine liječeno je 11 
bolesnika s monostotičnom fibroznom displazi- 
jom (MFD). Svi bolesnici, uz odgovarajuću kli
ničku sliku, imali su i histološku potvrdu bole
sti.

sti bila mlađa od 20, a najviše je bolesnika bilo 
između 9 i 13 godina. Kod naših ispitanika bo
lest se uglavnom manifestira bezbolnom otekli- 
nom, rjeđe displaziju kosti prati bol, a u jednog 
bolesnika prisutna je sekrecija iz lezije. Modeli
ranje i odstranjenje kosti, uz kiretažu, najčešći 
su načini liječenja naših bolesnika.

Rezultati
Od 11 bolesnika s monostotičkom fibroznom 

displazijom 6 je žena i 5 muškaraca. Najčešće, u 
7 bolesnika, displazija je nađena u maksili (7), 
mandibula je zahvaćena u 3 bolesnika, a orbita 
s etmoidnom i sfenoidnom kosti u jednog ispita
nika (tablica 1). Bolest uglavnom zahvaća jed
nu stranu, podjednako u naših ispitanika desnu 
i lijevu i samo u jednog bolesnika fibroznom 
displazijom zahvaćene su obje strane donje če
ljusti. Dob bolesnika kretala se od 1 do 55 godi
na, s prosječnom dobi života 20,1 godina, tako 
da je većina bolesnika prilikom dijagnoze bole

Rasprava
Od svih oblika fibrozne displazije najčešća je 

monostotska fibrozna displazija (MFD), koja 
se nađe u 75-80% svih bolesnika s tom bolešću 
(14). Monostotska fibrozna displazija (MFD) 
najčešće zahvaća femur, tibiju i rebro (10). 
Različiti su podaci o pojavi bolesti na lubanji i 
kostima lica. Tako Schlumberger (1946.) (cit. 
15) nalazi zahvaćenost tih struktura u 13,5% 
bolesnika, Pouwels i Cremers (1) navode 10%, 
a Barnes i sur. (4) u 20 do 25% bolesnika nalaze 
leziju kostiju lica i lubanje. Prema Barnesu i 
sur. (4) češće je zahvaćena maksila od mandi-

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

Broj Bolesnici Dob Spol Lokalizacija Klinička slika Operacija

1. V.M. 19 Ž maksila 
tuber, lij.

bolovi i 
oteklina

modelacija

2. A.D. 31 Ž maksila oteklina i subtotalna
lijevo sekrecija maksilektomija

3. I.Ž. 29 M mandibula bezbolna resekcija
korpus lij. oteklina i modelacija

4. R.D. 1 Ž mandibula bezbolna odstranjenje
uzi. krak lijevo oteklina lijevog ramusa

5. U.R. 34 Ž maksila
desno

oteklina
nepca

maksilektomija

6. Č.B. 11 Ž maksila
desno

bebzolna
oteklina

modelacija

7. B.T. 13 M maksila bezbolna kiretaža
desno oteklina

8. L.T. 30 Ž maksila 
tuber, desno

bolovi i oteklina 
vestibuluma

modelacija

9. A.B. 55 M maksila
lijevo

bezbolna
oteklina biopsija

10. B.K. 7 M mandibula
obostrano

bezbolna
oteklina

modelacija

11. A.P. 11 M desna orbita, etmoidna oteklina i
i sfenoidna kost egzoftalmus
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bule, što nalazimo i kod naših bolesnika, dok 
Ramsey i sur. (7) češće nalaze bolest u mandi- 
buli. Različita je distribucija fibrozne displazije 
u donjoj čeljusti, te se lezija najčešće nađe u 
području pretkutnjaka i kutnjaka, odnosno u 
regiji od mentalnog otvora do angulusa (5) ili 
na angulusu (16). Kod gornje čeljusti Barnes i 
sur. (4) navode da najčešće obolijeva područje 
prvog kutnjaka, dok je prema Obisesanu i sur. 
(13) fibrozna displazija češća u prednjem dijelu 
gornje čeljusti. Multiple su lezije, koje zahvaća
ju obje čeljusti, rijetkost (2).

Monostotska fibrozna displazija (MFD) ili je 
podjednako zastupljena u oba spola (4,9,16) ili 
je češća u žena (4,7,8,10). Gotovo podjednaku 
zastupljenost lezije u oba spola nalazimo i kod 
naših ispitanika. Bolest se nađe u svakoj život
noj dobi, no osobe s fibroznom displazijom 
obično su u vrijeme dijagnosticiranja mlađe od 
30 godina, s time da je monostotska displazija 
češća u drugom i trećem desetljeću, a polistot
ska displazija i Albrightov sindrom u prvom (5, 
8, 9, 14).

Simptomi bolesti očituju se u bezbolnoj, ne
pomičnoj oteklini, često udruženoj s funkcio
nalnim poremećajima. Oteklina kosti s poslje
dičnom asimetrijom lica nije rijetkost (slika 1). 
U mandibuli oteklina najprije zahvaća bukalnu 
stranu, a kako bolest napreduje, širi se i na lin- 
gvalnu stijenku (Shafer i sur. 1963. /cit. 17/). 
Katkad zubi u djece ne niču, može doći do raz- 
micanja zubiju i malokluzije (18). Oteklinom 
pomaknuta sluznica može se pri jelu traumatizi
rati, nastaju ulceracije koje često ne krvare
(19). Ovisno o zahvaćenosti pojedinih struktura 
prisutne su i glavobolje, parestezije, poremeća
ji vida, proptoza, orbitalna distopija, opstrukci
ja nosa, oštećenje 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
šene (12, 16, 20).

Ta zamjena normalne koštane 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 čeljusti

Figure 1. Fibrous dysplasia of the maxilla. Note the facial
asymmetry
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Slika 2. Ekspanzija kosti i homogena difuzna zahvaćenost 
desne maksile prouzročena fibroznom displazi

jom
Figure 2. The bony expansion and homogenous diffuse 

density of lesion in the right maxilla
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ne utječe 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, prouzročen abe- 
rantnom aktivnošću u koštano formiraj ućem 
mezenhimalnom tkivu (11). I Batsakis (23) pod 
fibroznom displazijom podrazumijeva abnor
malni tkivni razvoj ili hamartom. Kao uzrok bo
lesti navodi se kompleksni endokrini poremećaj 
s lokalnom tkivnom osjetljivošću (Stemberg i 
Joseph 1942.) (cit. 17) ili se pretpostavlja da je 
bolest posljedica nespecifične reakcije kosti na 
traumu (24, 25, 26), u što ne vjeruju Heidsieck 
(27) i Obwegeser i sur. (15).

Rentgenološki je izgled fibrozne displazije 
varijabilan i ovisan o iznosu depozicije fibro- 
znog tkiva i njegovoj distribuciji (11). Prozrač- 
nost lezije određuje odnos fibrozne i mineralizi- 
rane komponente. Unilokularna ili multiloku- 
larna prozračnost u čeljustima kod pretežito fi
brozne lezije može oponašati odontogene ciste 
ili tumore poput ameloblastoma, a ako su domi
nantne koštane komponente, prisutna je gusta 
sklerotična tvorba (slika 2). Ipak je najčešća 
podjednaka zastupljenost obaju elemenata, što 
daje izgled mutnog stakla (ground-glass), za ko
ji su više zaslužne koštane komponente (9,17). 
Rijetka je resorpcija korijena zuba, divergira- 
nje korijena ili pomak zuba (9, 17).

Općenito su više kalcificirane lezije u starijih 
osoba i u onih gdje lezija duže traje (28, 29).

Makroskopski je zahvaćeno tkivo obično žu
to, sivo ili smeđe, hrapave rezne površine. Nor
malna kost može biti zamijenjena žutobijelim 
homogenim područjima s mjestimičnim sredi
šnjim cističnim žarištima -  obično u polistot- 
skom obliku bolesti (4, 15).

Histološki nema razlike između MFD i PFD i 
Albrightovog sindroma (3). Tkivo je građeno 
od vezivne strome u kojoj su razbacane nepra
vilne koštane gredice (4). Fibrozno je tkivo gra
đeno od isprepletenih tračaka pravilnih vretena- 
stih stanica bez mitoza ili polimorfizma. Katkad 
je stroma celularna, a katkad zrela, kolagena. 
Obično je dobro vaskularizirana. Koštane tra- 
bekule razbacane u vezivnom tkivu različitih su 
oblika i veličine, često u obliku slova »c« ili »o«, 
te raznih drugih oblika, zbog čega se često nazi
vaju »Chinese characters« (slika 3). Građene su 
od nezrele novostvorene kosti s krupnim osteo- 
citima u lakunama. U tipičnoj slici fibrozne đis-
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Slika 3. Fibrozna displazija mandibule. Celularna dobro 
vaskularizirana vezivna stroma okružuje nepravil
ne koštane gredice bez osteoblastne aktivnosti 
(HE, 20x)

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

plazije lamelarne koštane formacije se potpuno 
gube (28, 30). Koštane gredice obično nisu 
omeđene osteoblastima, premda se katkad i oni 
mogu naći, obično na rubu lezije koja brže na
preduje. Osteoklasti i upalne stanice su rijetki. 
Katkad se, posebno u fibroznoj displaziji čelju
sti, mogu naći mjesta reakcije stranog tijela ili 
stanice tipa osteoklasta. Hrskavica se nađe u 
10-15% slučajeva i obično se vidi uz prijelom
(31). Kolagena vlakna vezivnoga tkiva često 
prožimaju i displastične trabekule (slika 4). Me-

Slika 4. Vezivna vlakna prožimaju pojedine koštane trabe
kule (HE, 50x)

Figure 4. Collagen fibers penetrate bone trabeculae
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đu koštanim se trabekulama nalaze mjestimice i 
nepravilne kalcificirane strukture, koje mogu 
dominirati posebice u čelj usnim lezijama. Ob- 
wegeser i sur. (15) smatraju da se u tim lezijama 
uvijek moraju naći neki djelići osteoida te stva
ranje kosti.

Maligna transformacija fibrozne displazije je 
rijetka, nađena je u samo 30 bolesnika, što čini
0,4% svih slučajeva i češća je u polistotičnoj ne
go monostotičnoj fibroznoj displaziji (32). 50% 
sarkoma koji se javljaju kod monostotične 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 između 2 i 30 go
dina s prosjekom 13,5 godina. Tumor uglavnom 
nastaje u kosti zahvaćenoj fibroznim promjena
ma, a ne u normalnoj kosti. Kod naše ispitanice 
maligna transformacija bolesti javlja se 4 mje
seca nakon operacije, u drugoj godini od poja
ve simptoma.

Diferencijalnodijagnostički u obzir dolazi 
osificirajući fibrom, ciste, cementomi, Pagetova 
bolest, kerubizam, hiperparatireoidizam, skle- 
rozirajući osteomijelitis i osteogeni sarkom 
(11). Klinički nalaz, rutinske rtg. snimke, kom
pjutorizirana tomografija (CT), laboratorijski i 
histološki nalazi važni su za ispravnu dijagnozu. 
Eversole i sur. (14, 33) objašnjavaju razliku iz
među fibrozne displazije i osificirajućeg fibroma 
nalazeći na rentgenskim snimkama osificirajući 
fibrom kao dobro ograničenu tvorbu, za razliku 
od fibrozne displazije koja je povećavajuća i 
difuzna, nepravilnih rubova (34).

Fibrozna displazija liječi se kirurški. Raniji 
pokušaji liječenja zračenjem i kemoterapijom 
pokazali su se neuspješnim (12). Zračenje treba 
izbjeći zbog moguće indukcije sarkoma (29, 
35). Kirurški pristup ovisi o veličini, ograniče
nosti i konzistenciji lezije kao i o godinama bo

lesnika. Lezija traži kirurški tretman i u slučaju 
znatnije progresije deformiteta, bola, interfe
rencije s funkcijom, sarkomatozne degeneraci
je ili u liječenju patološkog prijeloma (4). Male 
i oštro ograničene lezije odstrane se u cijelosti, 
u liječenju se može primijeniti kiretaža 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) zalažu se za po- 
štedan zahvat koji treba odgoditi koliko je to 
moguće, čak i do poslije puberteta. Obrnuto, 
Chen i Noordhoff (2) su za što raniji tretman. 
Oni klasificiraju kraniofacijalne kosti u četiri 
regije. Radikalnu eksciziju i rekonstrukciju 
preporučuju u frontalnoj i orbitalnoj regiji, no
snim kostima, etmoidu, zigomatičnoj kosti te 
gornjem dijelu maksile. Operaciju ne preporu
čuju u parijetalnoj, okcipitalnoj i temporalnoj 
kosti; na kranijalnoj bazi, mastoidu, pterigoidu 
i sfenoidu kirurški interveniraju samo u slučaju 
simptoma, a u području zuba gornje i donje če
ljusti preporučuju konzervativni tretman. Reci
divi nakon kiretaže nisu rijetki, javljaju se u 
20-30% slučajeva u toku 2-3 godine od počet
ka liječenja (5, 8,15) i liječe se slično 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 klinički i radiološki kon
trolirati zbog promjena rasta i histološke slike 
(36). Posebice treba tražiti znakove sarkomato
zne alteracije u rizičnim zračenim lezijama (11). 
U praćenju bolesti od koristi je i kompjutorizi
rana tomografija koja osigurava ne samo pre
cizne podatke o proširenosti fibrozne displazije, 
nego i određuje kada kirurški intervenirati 
(1, 2, 37).
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■■■■■■■■■■■■■■■

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 o f the disease have been recog
nized: monostotic fibrous dysplasia (MFD), polys to tic 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 o f 20. The swelling associated with functional distur
bances is rare. The treatment o f monostotic fibrous dysplasia is 
surgical and the procedure depends on the extent o f the lesion, limi
tation, consistency and age of the patient.

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