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Sazetak. Cilj: Fibrozna je displazija rijedak, dobrocudan poremecaj u kojem tijelo zdrave
kostane elemente zamjenjuje vezivnim tkivom. Ovaj prikaz slucaja prezentira bolesnicu s
fibroznom displazijom temporalne kosti koja odstupa od tipi¢ne klinicke slike — zahvacenost
temporalne kosti te incidencija bolesti u odrasloj dobi vrlo je rijetka pojavnost. Prikaz slucaja:
61-godiSnja bolesnica prezentira se glavoboljom, Sumom u uhu te oslabljenim sluhom.
Zamjedbena nagluhost inicijalno je dijagnosticirana tijekom audioloske obrade. Kompjutorska
tomografija (engl. computerized tomography; CT) mozga prikazuje ekspanzivnu, ostro
ogranicenu leziju dorzalnog dijela piramide lijeve temporalne kosti sa Sirenjem u mastoidne
celule. Magnetska rezonancija (MR) piramida temporalnih kosti i unutrasnjeg uha prikazuje
dvije ekspanzivne formacije — jednu u podrucju klivusa i drugu u piramidi lijeve temporalne
kosti. Kombinirani nalazi CT-a i MR-a ukazuju na to da se radi o fibroznoj displaziji, no potrebna
je patohistoloska potvrda kako bi se isklju¢io malignitet. Stoga je ucinjena mastoidektomija s
redukcijom tvorbe. Pristigao patohistoloski nalaz prikazuje skleroticnu kost s nepravilnim
kostanim trabekulama. Takve promjene odgovaraju fibroznoj displaziji. U¢injen je low-dose CT
(LDCT) cijelog tijela koji ukazuje da nema promjena u sklopu osnovne bolesti. Za leziju u
podrucju klivusa neurokirurg se odlucio za pristup wait and watch s obzirom na to da je
pacijentica poslije operacije asimptomatska. Bolesnica je pod redovitom kontrolom
otorinolaringologa i neurokirurga, s dobrim funkcionalnim rezultatima, bez subjektivnih
tegoba u vidu glavobolje, dok je sluh ostao stacionaran. Zakljucak: Ovaj prikaz slucaja istice
vaznost operativnog lijeCenja u svrhu potvrdivanja dijagnoze te redovitog pracenja u
odabranim slucajevima fibrozne displazije temporalne kosti.

Kljuéne rijeci: fibrozna displazija; mastoidektomija; temporalna kost

Abstract. Aim: Fibrous dysplasia is a rare and benign disorder, in which normal bone
elements are replaced by fibrous tissue. Temporal bone involvement and adult onset of
disease is least frequently reported. Case Report: A case of fibrous dysplasia of temporal
bone in a 61-year-old female which presented with a headache, tinnitus and hearing loss is
reported. Sensorineural hearing loss was the initial finding on the audiogram. Computed
tomography showed an expansive, strictly limited sclerotic lesion of the dorsal part of the
pyramid of the left temporal bone spreading into the mastoid cells. Magnetic resonance of
the temporal bone and inner ear showed two expansive formations — one in the clivus and
the other in the pyramid of the left temporal bone. Both CT and MRI pointed to fibrous
dysplasia, but definite histopathological finding was required to exclude malignancy.
Mastoidectomy with a reduction of lesion was performed. Histopathological examination
revealed sclerotic bone with irregular bony trabeculae — fibrous dysplasia. Whole body low-
dose computed tomography was performed and no other occurrences of fibrous dysplasia
were detected. For the clival lesion neurosurgeon decided for the ,wait and watch policy”
as the patient was asymptomatic after the surgery. Patient is under regular follow-up for
both otorhinolaryngologist and neurosurgeon with good functional results, without
subjective complaints of headaches, while hearing remained stationary. Conclusion: This
case highlights the importance of surgery as a confirmation for diagnosis and regular follow-
up in selective cases of temporal bone fibrous dysplasia.
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Fibrozna je displazija dobroc¢udni poremecaj
nepoznate etiologije karakteriziran zamjenom
zdravih kostanih elemenata vezivnim tkivom. Po-
remecaj ima incidenciju od 2,5 % medu svim ko-
Stanim tumorima i 7 % medu benignim kostanim
tumorima®2. lako se pojam fibrozne displazije
moZze pronaci vec u anglosaksonskim spisima iz 7.
stoljeca, tek 1891. godine von Recklinghausen
prvi je prepoznao fibroznu displaziju kao zaseban
entitet®. McCune i Brusch 1937. godine pruzili su
prvi opis ovog poremecaja, a godinu dana kasnije
Lichtenstein je prvi put upotrijebio izraz fibrozna
displazija koji se koristi i danas*>.

Poznata su tri klinicka oblika fibrozne displazije:
monostoti¢na, poliostoticna te McCune- Albrigh-
tov sindrom. Najzastupljeniji oblik, prisutan u oko
70 % slucajeva jest monostoticni tip koji zahvaca
samo jednu kost. U 30 % slucajeva javlja se polio-
stoticni tip pri ¢emu je zahvacéeno vise kostiju (re-
bra, kraniofacijalni skelet, duge kosti), dok je na
posljednjem mjestu po ucestalosti McCune-Albri-
ghtov sindrom koji ¢ini 3 % slucajeva. McCune-
Albrightov sindrom javlja se u pubertetu, a
karakterizira ga pojava koznih lezija boje bijele
kave (café-au-lait) pracena razli¢itim endokrino-
patijama®.

Dijagnoza se postavlja kombinacijom klinicke, ra-
dioloske i patohistoloske obrade®. Kompjutorska
tomografija najpreciznije je sredstvo za postavlja-
nje dijagnoze te je idealna za planiranje lijecenja i
pracenje bolesti, posebno kod stabilnih lezija koje
su nepristupacne biopsiji. Magnetska rezonancija
koristi se kada je potrebno detaljno prikazati
meka tkiva i procijeniti prosirenost bolesti intra-
kranijalno’. Radioloski se opisuju tri oblika fibro-
zne displazije: pagetoidni (promjene ground
glass), skleroti¢ni (ravhomjerna gustoca kosti kroz
Citavu leziju) i cisti¢ni tip (srediSnje prosvjetljenje
okruzeno gustom granicom)**. Diferencijalna dija-
gnoza ukljucuje Pagetovu bolest, osteohondrom,
osteom, osteopetrozu, aneurizmatsku kostanu ci-
stu te osteogenesis imperfecta®®. Konacna dija-
gnoza potvrduje se patohistoloskom analizom
bioptiranog tkiva’.

Poremecaj uglavhom pogada djecu i adolescen-
te?, no vrlo rijetko moguca je pojava i u odrasloj
dobi, Sto ovaj prikaz sluc¢aja ¢ini znacajnim. Krani-

ofacijalni skelet, narocito maksila i mandibula,
najcesce je zahvacena regija, dok je temporalna
kost zahvacena u 10-18 % slucajeva fibrozne dis-
plazije>®8. Navedeno potvrduje ¢injenica da se u
literaturi pronalazi samo oko 120 slucajeva fibro-
zne displazije temporalne kosti, od cega veéina u
djecjoj dobi'°.

Fibrozna je displazija dobro¢udni poremecaj nepoznate
etiologije s incidencijom od 2,5 % medu svim koStanim
tumorima te 7 % medu benignim koStanim tumorima.
Do sada je u literaturi opisano samo oko 120 slucajeva
fibrozne displazije temporalne kosti, od ¢ega vecina u
djecjoj dobi.

PRIKAZ SLUCAJA

Ovaj rad prikazuje slucaj 61-godisSnje bolesnice
¢ija je klinicka prezentacija fibrozne displazije u
podrucju temporalne kosti bila rijetka i nespeci-
ficna jer se Zzalila na glavobolju i oslabljen sluh.
Navedena kombinacija nespecificnih simptoma i
odrasle dobi pacijentice kada se klini¢ki manife-
stirala fibrozna displazija, ¢ine ovaj slucaj poseb-
nim.

Audioloska obrada dominantno je otkrila zamjed-
beni gubitak sluha, dok je vanjski slusni hodnik
bio prohodan i bez znakova stenoze. Uvidom u
medicinsku dokumentaciju utvrdeno je da se sluh
bolesnice obostrano simetricno pogorsao u od-
nosu na stanje iz 2019. godine, prvenstveno na
racun provodne komponente. U lokalnom statu-
su, uoceno je diskretno spustanje lijevog usnog
kuta te slabija motorika u odnosu na desni (Hou-
se-Brackmann I1).

Zbog ucestalih glavobolja bolesnica je radioloski
obradena CT-om mozga gdje je verificirana ek-
spanzivna, ostro ogranicena lezija dorzalnog dije-
la piramide lijeve temporalne kosti koja se Siri u
mastoidne celule (Slika 1, 2 i 3). Za detaljniju pro-
cjenu granica lezije i pripremu za operativno lije-
Cenje indicirana je magnetska rezonancija.
Magnetska rezonancija piramida temporalnih ko-
sti i unutrasnjeg uha otkrila je dodatnu formaciju
u podrucju klivusa uz ve¢ navedenu leziju u pira-
midi lijeve temporalne kosti (Slika 4). Ova radio-
loSka obrada postavila je sumnju na fibroznu
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Slika 1. CT mozga: ekspanzivna lezija piramide temporalne
kosti (dimenzije tvorbe uzduz kosti)

Slika 3. CT mozga: ekspanzivna lezija piramide temporalne
kosti (dimenzije tvorbe po visini)

E. Ahel Ledic et al.: Fibrozna displazija — rijetka pojava u temporalnoj kosti (prikaz slucaja)

displaziju, Sto je zahtijevalo biopsiju i patohisto-
losku potvrdu kako bi se iskljuio malignitet®.
Zbog toga je ucinjena mastoidektomija s redukci-
jom tvorbe. Buduci da se radilo o velikoj tvrdoj,
skleroti¢noj masi koja se Siri retrolabirintalno,
tvorba je znatno reducirana do dure ¢ime je sma-
njen pritisak na okolne strukture. Pristigao pato-
histoloski nalaz opisuje fragment skleroti¢ne kosti
s nepravilnim koStanim trabekulama, izmedu ko-

Slika 2. CT mozga: ekspanzivna lezija piramide temporalne
kosti (dimenzije tvorbe poprijeko na kost)

Slika 4. MR temporalnih kostiju i unutarnjeg uha (lezija klivusa)

jih se nalazi umnazanje fibrozno-vaskularne stro-
me. Opisane promjene mogu se uklopiti u
histolosku sliku fibrozne displazije. Ovaj nalaz po-
tvrdio je sumnju na benignu prirodu lezije, Sto je
bilo klju¢no za daljnje planiranje terapije.

Internisticki pregled iskljuio je mogucnost
McCune-Albrightova sindroma na temelju ured-
nog puberteta bolesnice i odsutnosti mrlja boje
bijele kave, karakteristi¢nih za taj sindrom. Kako
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bi se utvrdilo radi li se o solitarnoj leziji ili sli¢nih
lezija ima i na drugim kostima, bolesnica je pod-
vrgnuta LDCT-u cijelog tijela. Rezultati LDCT-a po-
kazali su stanje bez prisutnosti dodatnih lezija
nakon ljevostrane mastoidektomije, sto je znacilo
da nema drugih promjena u sklopu osnovne bo-
lesti (Slika 5 6).

Lezija u podrucju klivusa, koja je imala iste karak-
teristike kao i lezija u temporalnoj kosti, dodatno
je razmotrena u konzultaciji s neurokirurgom. S
obzirom na cinjenicu da je bolesnica poslije ope-
racije bila asimptomatska te da fibrozna displazija
najcesce ima spor tijek rasta i benigne je prirode,
odlucilo se za pristup wait and watch. Ovaj pri-
stup ukljucuje redovito pracenje bolesnice kroz
periodi¢ne kontrole, bez trenutne potrebe za do-
datnim kirurskim zahvatima.

Slika 5. LDCT cijelog tijela: stanje nakon ljevostrane mastoidektomije

Bolesnica je pod redovitom kontrolom otorinola-
ringologa i neurokirurga, bez subjektivnih tegoba
u vidu glavobolje, sa stacionarnim sluhom i statu-
som facijalnog Zivca poslije operacije (House-
Brackmann Il), Sto ukazuje na stabilnost stanja i
uspjeh dosadasnjih postupaka.

Fibrozna displazija rijedak je poremedaj koStanog
tkiva karakteriziran zamjenom zdrave kosti i ko-
Stane srzi fibroznim tkivom, uzrokujuéi abnormal-
ni rast koStanih struktura zbog kojeg dolazi do
kompresije i promjene funkcije prilijezuéih tkiva
dovodedi do estetskog deformitetal’. Bolest se
najcesée javlja u prvih nekoliko desetljeéa Zivota,
sa srednjom pojavnosti u dobi od 16 do 25 godi-
na'*, $to Cini ovaj slucaj rijetkim s obzirom na to
da se kod bolesnice klinicki manifestirao iza 60.
godine Zivota.

Monostoti¢ni je oblik najéesci i u vecini slucajeva
asimptomatski. Poliostoticni oblik najcesc¢e se

Slika 6. LDCT cijelog tijela

javlja u djetinjstvu, a za razliku od monostoti¢nog
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prezentira se deformacijom kraniofacijalnog ske-
leta. Najrjedi i najopasniji oblik je McCune-Albri-
ghtov sindrom koji se ceSée javlja u Zena i
povezan je s endokrinoloskim poremecajima*. S
obzirom na pojavu lezija na dvjema lokacijama,
temporalnoj kosti i klivusu koji pripada okcipital-
noj kosti, prikazani slu¢aj mogao bi se svrstati u
poliostoti¢ni oblik.

Dijagnoza fibrozne displazije postavlja se kombinacijom
klinicke, radioloske i patohistoloSke obrade. Terapija
ovisi o zahvaé¢enom podrucju — asimptomatski bolesnici
sa stacionarnom lezijom podvrgnuti su pristupu wait
and watch. Kirurski pristup indiciran je kod slucajeva s
dodatnim komplikacijama, kada je potrebno iskljuciti
malignitet te u estetskim slucajevima sa znacajnim
facijalnim deformitetima.

Zahvacenost temporalne kosti fibroznom displazi-
jom najcesce se ocituje provodnom nagluhoscu i
stenozom vanjskog slusnog hodnika®2. Nasa bole-
snica, s klinickom prezentacijom koja ukljucuje
glavobolje i gubitak sluha, upozorava na vaznost
razmatranja fibrozne displazije u diferencijalnoj
dijagnozi kod slicnih simptoma, posebice kod
odraslih pacijenata.

Sli¢an slucaj u literaturi opisuju Pineker i suradni-
ci 2017.godine®®. U navedenom prikazu slucaja
52-godisnja bolesnica prezentirala se glavobo-
ljom kao glavnim simptomom, $to je bio slucaji u
nasem prikazu slucaja. Za razliku od naseg sluca-
ja, bolesnica Pinekera i suradnika od simptoma je
dodatno imala i fluktuacije krvnog tlaka. Radio-
loSkim pretragama u navedenom prikazu slucaja
otkrivena je osteoliticka lezija s inhomogenim
kontrastnim unosom. U oba slucaja, diferencijal-
na dijagnoza obuhvacala je moguénost malignih
lezija, Sto je zahtijevalo patohistolosku analizu
¢ime je u oba slucaja potvrdena dijagnoza fibro-
zne displazije®.

Sepulveda i suradnici 2018. godine prikazuju
66-godisnju bolesnicu s kirurski lijeCenim makro-
adenomom hipofize kojoj je na kontrolnom CT-u
kao nusnalaz uocena fokalna ekspanzija lijeve
temporalne kosti s kompletnom sklerozom ma-
stoidnih celula®. Navedena bolesnica nije imala
tegobe u vidu bolova, oslabljenog sluhaili Suma u

uhu. Postavljena je dijagnoza fibrozne displazije
te je bolesnici preporuc¢eno pracenje i kirursko li-
je€enje u slucaju pogorsanja sluha ili razvitka op-
struktivnih simptoma®.

Navedena dva prikaza slucaja dva su najrecentni-
ja prikaza slucaja fibrozne displazije u kasnijoj Zi-
votnoj dobi.

Terapija fibrozne displazije uvelike ovisi o zahva-
¢enom podrucju. Asimptomatski bolesnici sa sta-
cionarnim i sporo napredujuc¢im lezijama mogu
biti podvrgnuti pristupu wait and watch, sto je u
skladu s literaturom®* koja savjetuje manje radi-
kalan pristup zbog sporog rasta i benigne prirode
same bolesti, posebno kada lezija ne izaziva funk-
cionalne komplikacije. Ovaj konzervativni pristup
omogucava redovito pracenje stanja bez nepo-
trebnih invazivnih zahvata. Kirurski pristup je
indiciran kod slucajeva koji imaju dodatne kom-
plikacije uzrokovane invazijom kosti (npr. stenoza
vanjskog slusnog hodnika, pareza facijalisa, pore-
mecaj lanca slusnih koséica), zatim kada je po-
trebno biopsijom iskljuiti malignitet, odnosno
potvrditi dijagnozu fibrozne displazije te u estet-
skim slucajevima kada se radi o znacajnom faci-
jalnom deformitetu®®.

Maligna transformacija vrlo je rijetko prisutna
(javlja se u manje od 1 % slucajeva) te se njezina
pojavnost najviSe povezuje s prethodnom radija-
cijskom terapijom?**. S obzirom na nepredvidivost
napredovanja fibrozne displazije i njezinu mogu¢-
nost ponovnog pojavljivanja, u prikazanom sluca-
ju indicirano je daljnje pracenje, ali zbog starije
Zivotne dobi bolesnice i Cinjenice da se radi o bo-
lesti spore progresije, pretpostavka je da nece
biti novih pojavnosti.

ZAKLJUCCI

Fibrozna displazija temporalne kosti predstavlja
rijetku i izazovnu dijagnozu, posebno zbog svoje
nespecificne klinicke prezentacije. Kod bolesnika
s progresivnim smetnjama sluha, glavoboljom,
stenozom vanjskog slusnog hodnika ili radioloski
potvrdenom lezijom temporalne kosti treba uzeti
u obzir i ovaj entitet, a konac¢na dijagnoza postav-
lja se patohistoloskom analizom uzorka lezije.

Multidisciplinarni pristup, ukljucujuci radiolosku
obradu, kirursko lije¢enje i redovite kontrole, po-
kazao se klju¢nim za uspjesno zbrinjavanje bole-
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sni¢ina stanja. Konzervativni pristup wait and
watch odabran je za dodatne lezije s obzirom na
benignu prirodu bolesti i spor rast.

Ovaj slucaj istice vaznost pravovremenog dija-
gnosticiranja, kao i sveobuhvatnog pracenja bole-
snika s fibroznom displazijom te prilagodbu
lije¢enja individualnim potrebama i karakteristi-
kama bolesti. Daljnja istrazivanja i prikupljanje
podataka o ovakvim slu¢ajevima mogu pridonijeti
boljem razumijevanju ovog poremecaja i pobolj-
sanju ishoda lijecenja.

Izjava o sukobu interesa: Autori izjavljuju kako ne po-
stoji sukob interesa.
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