CASE REPORT

KAZUISTIKA

Chirurgicka liecba rozsiahlej fibr6znej dysplazie
v kraniofacialnej oblasti — kazuistika

Surgical Treatment of Extensive Fibrous
Dysplasia in the Craniofacial Region —
a Case Report

Suhrn

Fibrézna dyspldzia je zriedkavé nemaligne ochorenie kosti. Kost postihnutd touto poruchou je
nahradend abnormalnym fibréznym spojivovym tkanivom. Toto fibrézne tkanivo oslabuje kost,
ktord sa stava fragilnou a je nachylna k fraktdre. Fibrozna dyspldzia moze postihovat len jednu
kost (monoostotickd forma) alebo viaceré kosti skeletu (polyostoticka forma). Fibrézna dysplézia sa
obvykle vyskytuje u detf a mladistvych, ale niektoré lahsie pripady nemusia byt diagnostikované
hned a zistia sa az v dospelosti. V tejto kazuistike popisujeme manazment a chirurgické riesenie
rozsiahlej fibréznej dysplazie u 29-ro¢ného muza.

Abstract

Fibrous dysplasia is a rare non-malignant bone disorder. The bone affected by this disorder is
replaced by abnormal fibrous connective tissue. This normal fibrous tissue weakens the bone,
making it abnormally fragile and prone to a fracture. Fibrous dysplasia may affect one solitary bone
(monoostotic disease) or the disorder can be widespread, affecting multiple bones (polyostotic
disease). Fibrous dysplasia is usually diagnosed in children or young adults but mild cases may go
undiagnosed until adulthood. The case report describes management and surgical treatment of
extensive fibrous dysplasia in a 29-year-old man.
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Uvod byt lokalizovana na jednej kosti (monoos-

Fibrézna dysplazia je vzacna benigna cho-
roba neznamej etiologie spbdsobena postzy-
gotickou mutdciou GNAS génu, ktord vedie
k inhibicii diferenciacie a proliferacie buniek
stromy kostného tkaniva a nahradza nor-
malnu kost a kostnu drer vldknitym tkani-
vom a vldknitou kostou. Tato choroba moéze

totickéd forma) alebo na viacerych miestach
skeletu (polyostoticka forma). Niekedy je fib-
rozna dyspldzia spojena s extraskleteldlnymi
prejavmi na koZi alebo na endokrinnych or-
ganoch, ¢o oznacujeme ako McCune-Albri-
ghtov syndrém. U tejto choroby sa mbze
menit tak klinické spravanie ako aj rychlost

rastu kostnych 1ézif, ¢o potom staZuje rozho-
dovanie o sprdvnom sposobe liecby [1].
Prvy presny opis tohto patologického
stavu pochddza od von Recklinghausena,
Wirchowovho Studenta. Avsak tieto cha-
rakteristické kostné lézie boli identifikované
uz v 7. storo¢i. McCune, Bruch a Albright so
spolupracovnikmi publikovali v pracach
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dutin.

Fig. 1. Preoperative CT scan (axial view) showing bone tumor
within anterior cranial fossa and paranasal sinuses.

nezdvisle od seba v roku 1937 stav, ktory
oznacovali ako ,osteodystrophia fibrosa dis-
seminata” charakterizovany endokrinopa-
tiami, koZnou hyperpigmentéciou a pred-
¢asnou pubertou u zien. Tato tazka forma
fibroznej dysplazie sa stala neskor zndma
jako Albrightova tridda alebo McCune-Albri-
ghtov syndrom. Termin fibrézna dysplazia
a polyostoticka fibrézna dysplazia prvy krat
navrhol Lichtenstein v roku 1938 [2].

Monoostotickd forma je najcastejsi typ,
ktory sa vyskytuje v 70 % pripadov, a to
hlavne na dlhych kostiach. Polyostoticka
forma byva priblizne v 30 % pripadov, z kto-
rych je viak viac ako polovica na kostiach
hlavy a krku. McCune-Albrightov syndrém je
priblizne v 3 % pripadov.

Priznaky fibroznej dysplazie zavisia od
typu a umiestnenia Iézie. SU to predoviet-
kym asymetria a deformity tvare, poruchy
vizu, poskodenie sluchu, obstrukcia nosovej
dutiny, bolesti a parestézie. Mnohi pacienti
sU bez priznakov a deformitu tvére alebo
asymetriu si vdimnu rodinnf prisludnici alebo
priatelia, ktori pacienta dlhsi ¢as nevideli.
Niekedy sa zisti Iézia ako ndhodny nalez na
RTG snimke alebo na CT [3].

Odhaduije sa, ze pacienti s fibréznou dys-
pldziou maju az 400krat vyssiu pravdepo-
dobnost vzniku maligneho nddora kosti
ako ostatnd populdcia. Z tohto dévodu sa
neodporuca radioterapia. Liecba sa riadi

br. 1. Predoperacné CT vysetrenie (axidlny rez) s ndlezom
kostného tumoru v oblasti prednej jamy lebkovej a prinosovych

Obr. 2. Pooperacné CT vysetrenie (axidlny rez), rekonstrukcia
v oblasti lebkovej bazy a etmoidov.

¢ 7.

Fig. 2. Postoperative CT scan (axial view), reconstruction

titanium mesh.

hlavne sledovanim 1ézii v pravidelnych inter-
valoch u malych [ézif, roznymi kozmetickymi
Upravami u vacsich [ézii alebo kompletnou
kostnou resekciou. Chirurgicky zékrok je
véeobecne urceny na riesenie kozmetickych
tvarovych deformit a na dekompresiu hla-
vovych nervov. Abnormdélna kost musi byt
kompletne odstranend. Chirurgickd liecba
sa zvycajne odkladd az do adolescentného
veku, ak v8ak hrozi porucha nervovej funkcie,
vykon sa robi skér. Niektori autori pri rekon-
Strukcii pouzivaju opracované a stencené
bloky povodnej fibroznej kosti ako volné
Stiepy [2,4], vacsina autorov vsak pouZiva po-
lymetylmetakrylatové (PMMA) alebo kovové,
zvacsa titdnové implantéty. V nasej literatlre
Mihal et al popisali ndhradu defektu kalvy
s Palacosom [5].

Kazuistika

Muz, 29 rokov, bol vysetreny v ambulan-
cii vSeobecného lekdra pre bolesti hlavy na
pravej strane. Uz predtym si jeho priatelka
viimla, Ze mu rastie hr¢ka nad pravym okom
v blizkosti koreria nosa. Bol odoslany na neu-
rologickd ambulanciu, kde mu odporucili CT
vysetrenie, na ktorom sa zobrazila rozsiahla
tumordzna lézia etmoidovej kosti, prednej
jamy lebkovej bazy, celovych kosti az takmer
po korondrne sutlry a laterdlne po fronto-
-zygomatické spojenie, stropu a medidlnej
Casti pravej orbity (os lacrimalis) s rastom do

of radix nasi area and the orbital margining modelled using

orbity ako aj korena nosa (obr. 1-3). K tvahe
0 operacnom rieseni nas viedol rast kost-
ného tumoru do orbity vpravo, zvyraznenie
protruzie bulbu vpravo v ostatnych mesia-
coch, zmeny v perimetri a zhorsenie pohyb-
livosti pravého bulbu, progredujuca defor-
mita v oblasti ¢elovych kosti a nosa, ako aj
hribka frontélnych kosti zmenenych na-
dorom s kompresiou celovych lalokov, resp.
hribka stropu pravej orbity. Nakoniec sme
sa rozhodli pre radikdlnu resekciu nddorom
zmenenych kostnych Struktur a sucasnu re-
kons$trukciu vzniknutych kostnych defektov
v oblasti bdzy a klenby lebecnej.

Pri realizécii tohto zdmeru sme spolupra-
covali s odbornfkmi v oblasti vypoctovej
techniky, resp. vyroby individualnych im-
plantdtov z pérovitého titanu. Bol vyrobeny
pracovny plastovy model, na ktorom boli
stanovené hranice resekcie kostnych struk-
tur a na zéklade toho bol naprogramovany
titdnovy implantat a nasledne vyrobeny na
3D tlaciarni. Tento proces bol velmi ndro¢ny,
najma z hladiska presnosti a naplanovania
uchytenia implantatu (obr. 4).

Pri samotnej operacii bol z bikorondrneho
koZzného rezu vytvoreny priestor pre po-
stupnu resekciu ¢elovych kosti, az po okraj
orbit a lateralne po fronto-zygomatické spo-
jenie. Hribka kosti dosahovala dorzo-fron-
tadlne cca 20mm, smerom do oblasti korena
nosa az 35mm. Tu sme pouzili postupnd,
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Obr. 3. Predoperacné CT vysetrenie (sagitalny rez) — zrejmé
je postihnutie bazy lebecnej, prinosovych dutin ako aj hrabka

nadorom zmenenych kostnych Struktur.

Fig. 3. Preoperative CT scan (sagittal view) — apparent infiltration
of cranial basis and paranasal sinuses as well as evident changes
of thickness within tumour-affected bone tissue.

blokovu, tzv. saldmovu resekciu kosti, za
pouzitia Specidlnych fréz, vrtdkov a v oblasti
orbity aj s pouzitim ultrazvukovej odsavacky
so $pecidlnym nasadcom. Po odtlaceni ¢elo-
vych lalokov sme extradurdlne realizovali re-
sekciu stropu pravej orbity aj s dekompre-
siou optického nervu pri vstupe do orbity.
Nasledne sme resekovali tumorom postih-
nuty prednu cast cuchovej jamy, kde nador
plynule prechddzal do etmoidovych dutin,
resp. rastol v oblasti medidlnej plochy pra-
vej orbity (os lacrimalis). Resekovali sme pod-
statnu cast fibrézne zmenenej kosti lateral-
nej Casti (lamina cribriformis) v okoli canalis
opticus, kde sme uvolili n. opticus od tu-
morovej masy. Nakoniec sme resekovali
podstatnu c¢ast nadoru v oblasti etmoido-
vého labyrintu, ponechali sme len tenku ¢ast
kosti etmoidového labyrintu, aby sme nepo-
rusili sliznicu v nosovej dutine, pricom sme
sa v kostnej mase orientovali pomocou neu-
ronavigacie. Pred samotnym zahajenim re-
konstrukenej fazy sme upravili okraje kostnej
resekcie po jej obvode s pouzitim Specidlne
vyrobenych titdnovych $ablon, aby sme cely
implantat mohli bezproblémovo uchytit.
Rekonstrukciu vzniknutych kostnych de-
fektov sme zahdjili rekonstrukciou stropu
orbity titdnovou 3D sietkou, ktord sme fi-
xovali titdnovymi samoreznymi skrutkami.

Obr. 4. 3D CT rekonstrukcia s pouzitim filtra na zvyraznenie
nadorom postihnutych kostnych Struktur s postihnutim oboch

frontélnych kosti az po okraj orbity, dorzalne takmer az po

korondrny Sev a lateralne az po fronto-zygomatické spojenie,
medidlnej plochy pravej orbity a korena nosa.
Fig. 4. A 3D CT reconstruction image with a filter to enhance

tumour-affected bone tissue showing involvement of both fron-
tal bones up to orbital margins, almost reaching the coronal

Nésledne sme reali-
zovali rekonstrukciu
medidlnej plochy
pravej orbity ako
aj korena nosa s pouzitim titdnovej 3D sie-
tky. Rekonstruovanu spodinu prednej jamy
sme prekryli fasciami z tkanivovej banky,
ktoré sme fixovali do okolia. Na okraje fascie
sme este aplikovali tkanivové lepidlo. Nako-
niec sme poloZili na kostny defekt kalvy ti-
tdnovy implantét, ktory sme fixovali titdno-
vymi skrutkami na vopred urc¢ené miesta
okraja kostného defektu. N&sledne sme pre-
kryli implantat koznym lalokom.
Pooperacny priebeh bol bez vyraznejsich
komplikacif, okrem podkozného hematému
resp. opuchu rozsiahleho kozného laloka
a ocnych viecok. Pri rekonstrukcii sme na
krytie titdnovych sietok pouzili fasciu a tka-
nivové lepidlo. Do nosovej dutiny sme vloZili
vazelinovl tamponadu, ktord sme odstranili
po siedmich droch. V poopera¢nom prie-
behu sme nepozorovali likvoreu, nadlez sme
kontrolovali endoskopicky. Nedoslo k zhor-
Seniu klinického neurologického nalezu ani
k zhorseniu oftalmologického nalezu. Kont-
rolné 3D CT vysetrenie preukdzalo spravne
postavenie implantatov, v sulade s planom
rekonstrukcie pred operaciou (obr. 5-7). His-
topatologické vysetrenie potvrdilo nalez

suture dorsally and zygomaticofrontal junction, medial area
of the right orbit and radix nasi laterally.

fibréznej dysplédzie v sulade s predoperac-
nou probatdrnou excizionadlnou biopsiou
z etmoidového labyrintu (obr. 8).

Diskusia

Fibrézna dyspldzia sa najcastejsie chova
ako pomaly rastuca lézia. Deformita tvare
a zmena anatomickych pomerov v prilah-
lych Struktdrach, napr. zrakového nervu, oc¢-
ného bulbu, nosovej dutiny, kosti¢iek stred-
ného ucha a zuboy, sU postupné a zakerné.
Menej ¢asto, hlavne u mladych [udf pred
pubertou, mozu lézie progredovat velmi
rychlo. Takyto rast méZe byt spojeny s dal-
$imi patologickymi léziami, ako su napr.
aneuryzmalne kostné cysty alebo mukokély,
alebo méze dojst raritne k malignej transfor-
macii. Maligne zmeny typu osteosarkdmu
su zriedkavé a tvoria menej jako 1 % pripa-
dov [6,7]. Ak dojde k rychlemu rastu, 1ézie
mozu poskodit zrakovy nerv, méze byt vy-
tlaceny bulbus, méze dojst k upchatiu no-
sovej dutiny a pod. Niektorf autori preto ob-
hajuju agresivnu chirurgicku lie¢bu, aby sa
zabranilo moznému oslepnutiu alebo strate
sluchu. Posledné vyskumy vsak ukazuju, ze
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Obr. 5. Pldnovanie na pocitaci (volumetricka studia), stanovenie
rozsahu resekcie a uchytenia titdnového implantatu.

Fig. 5. The PC planning (volumetric study), determining

the extent of tissue resection and anchoring points for titanium

implants.

agresivne spravanie lézif s rychlym rastom
je skor vynimocné, a dnes je pohlad na tuto
chorobu opatrnejsi a konzervativnéjsi [8,9].
Udaje z literatdry ukazuju, Ze zévazné de-
formity a priznaky sa objavuju u pacientov
s nadbytkom produkcie rastového hor-
maonu. V retrospektivnej studii 266 sériovych
kostnych skenov od 66 pacientov s rozsia-
hlou polyostotickou formou fibréznej dys-
pldzie Hart et al ukazali, Ze 90 % lézif sa za
15 rokov nezmenilo [1,10]. Pokial dochadza
k rychlemu rozvoju lézif a k poruche zrakuy,
sluchu, k obstrukcii dychacich ciest alebo
k parestézidm a neuralgidam, chirurgické
rieSenie by malo byt urobené o najskor.
V opera¢nom time by mali byt neurochi-
rurgovia, kraniofacialni chirurgovia, ¢elustni
ortopédi, otorinolaryngoldgovia a o¢ni chi-
rurgovia v zavislosti od priznakov a lokaliza-
cie dysplastickych ézii. Bezné ndlezy u po-

spojenia.

area.

lyostotickej formy fibréznej dysplazie v okolf
oc¢ného bulbu su proptéza a dystopia. Tie
sU sposobené loziskami v celovej kosti, sfe-
noidovej kosti a v ¢uchovej kosti. K menej
¢astym priznakom patri neuropatia n. opti-
cus, strabizmus, problémy s pohyblivostou
mihalnic, nazolabidlna obstrukcia a neural-
gia n. trigeminus [11]. Kontroverzna oblast
je dysplazia klinovej kosti, v ktorej je kanal
n. opticus, najma u pacientoy, ktori nemaju
poruchu zraku. Klinici predpokladaju, Ze ak
je takdto kost postihnuté fibroznou dyspla-
ziou, moze dojst k rychlej strate zraku. Nie-
ktoré studie udavaju, Ze najcastejsou neuro-
logickou komplikaciou je strata zraku, preto
mnohi chirurgovia v minulosti doporuco-
vali profylakticki dekompresiu zrakového
nervu [1,12]. BohuZial dekompresia ¢asto ne-
vedie k Ziadnemu zlepseniu, ale moZe viest
niekedy az k oslepnutiu. Okrem toho je ten-

Obr. 6. Detailny pohlad 3D CT rekonstrukcie na oblast korena
nosa, okraja orbity, ktoré boli domodelované pouzitim 3D titano-
vej sietky.
Fig. 6. Detailed 3D CT reconstruction depicting radix

nasi area and the orbital margins shaped using 3D titanium
mesh.

: A\ :. I &

Obr. 7. 3D CT rekonstrukcia s titinovym implantatom a jeho
uchytenim frontodorzalne resp. v oblasti fronto-zygomatického

Fig. 7. A 3D CT of a reconstruction with titanium implants
and its anchoring within dorsofrontal and frontozygomatic

dencia kosti dordst na pévodnu Uroven. Len
¢o je urcené, ze existuje fibrozna dysplazia
v okoli zrakového nervu a orbity, malo by byt
urobené komplexné neurooftalmologické
vysetrenie. Toto by malo byt robené jeden-
krat rocne. Vysetrenie by sa malo sustredit
na posudenie neuropatie. Mala by sa vyse-
trit zrakova ostrost, perimeter, senzitivita
kontrastu, farbocit, pupilérny reflex, pohyb-
livost bulbu, exoftalmometria a priechod-
nost slzného kanalika. Novou diagnostickou
metddou je tzv. optickd koherentnd tomo-
grafia, ktord pouziva prierezy zrakového
nervu s vysokym rozliSenim na urcenie hr-
Ubky nervovych vidken (Retinal Nerve Fiber
Layer; RFNL). Tenka RNFL koreluje s vizual-
nymi zmenami polf a je dbkazom optickej
neuropatie. Ak je RNFL tenkd uz pred ope-
raciou, je nepravdepodobné, Ze operacia
zlepsi vizus, zatial ¢o pacient s normalnou
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Obr. 8. Histologicky obraz fibréznej dysplazie.

Spongidza je tu nahradena bunkovym vézivovym tkanivom, niekde usporiadanym do uz-
lovitého tvaru, v ktorom su nepravidelné tramce pletivovej kosti bez osteoklastového lemu
(farbenie H-E, 200x).

Fig. 8. Histological picture of fibrous dysplasia.
Bone spongiosa is replaced with cellular connecting tissue randomly arranged in knot-like
formations containing irregular bone spicules without the osteoclast layer (staining of H-E,

200x).

RNFL mo&Ze mat urcité zlepsenie po dekom-
presii [13]. Etiolégia zmien vizu a straty vizu
u pacientov s kraniofacialnou fibréznou dys-
plaziou stdle zostdva nejasna. Je viak prav-
depodobné, Ze k tomu prispieva naj¢astej-
sie vysoka hladina rastového hormonu, ¢o
vedie postupne k strate zraku. V pripadoch
inych 1ézii, ako napr. aneuryzmovej kost-
nej cysty alebo mukokély, k strate zraku do-
chédza rychlejsie. Stidia Cutlera ukazala, ze
u 12 % pacientov s tazkou kraniofacidlnou
fibréznou dysplaziou bola preukdzana op-
tickd neuropatia. Pacienti s vysokou hladi-
nou rastového hormdénu mali Styrikrat vyssie
relativne riziko neuropatie zrakového nervu
v porovnani s pacientami s normalnou hla-
dinou tohoto hormonu. Pacienti s vysokou
hladinou rastového hormoénu by teda mali
byt rieseni operacne ¢o najagresivnejsie.
Takisto pacienti s akdtnym zhorsenim vizu

alebo straty zraku by mali okamzite pod-
stupit neurochirurgicky zékrok [1,14].

Zatial ¢o bolest je beznd u pacientov s fib-
réznou dysplaziou, existuje malo $tudif na po-
sudenie pripadov, vplyvu analgetik na priebeh
ochorenia a ucinnost réznych modalit liecby.
Kelly et al skumali 78 pacientov [15] — 67 %
7 nich sa stazovali na bolest. Niektori pacienti
dostavali nesteroidné antiflogistikd, ini boli lie-
ceni s bifosfonatmi. Dospeli mali vacsie bolesti
ako deti. Napriek vysokej prevalencii kranio-
facidlnej fibroznej dysplazie, menej ako 50 %
pacientov sa stazovalo na bolest. PouZitie bi-
fosfonatov (alendronét, pamidronat alebo kyse-
lina zoledrénovad) je povazované za prospesné
na zniZenie bolesti a na zniZenie rastu 1ézif [15].

Zaver
Fibrozna dyspldzia v kraniofaciélnej oblasti sa
moze prejavit roznym spdsobom. Moderné

zobrazovacie metddy a histopatologické vy-
Setrenie ndm urcia diagnozu velmi jednodu-
cho a presne. Chirurgickd resekcia v tejto zlo-
Zitej anatomickej oblasti je ndro¢nd s cielom
zachovania nervovych funkcil. ESte ndrocnej-
Sia je rekonstrukcia tak rozsiahleho defektu,
ako to bolo v prezentovanom pripade.
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