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Monoostoticka fibrozni dysplazie je relativné vzacné onemocnéni déti a adolescenti. Popisujeme klinické a radiologické nélezy u ¢tr-
nactiletého chlapce s fibrézni dysplazii, ktera postihovala levou temenni kost a byla Ié¢ena kompletni neurochirurgickou resekci.
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Skull fibrous dysplasia

Skull monoostic fibrous dysplasia is relatively uncommon disorder in children and adolescents. We describe the clinical and radiological

findings of a 14-year-old boy with fibrous dysplasia involving left parietal bone treated with complete neurosurgery resection.
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Uvod

Jde o vzacné onemocnéni nezndmé etio-
logie s fokdInf proliferaci fibrézni tkdné v kost-
ni dreni, kterd vede k deformitam. Vyskytuje
se umladych lidi pod 30 let, Zeny jsou postize-
ny vice nez muzi (hlavné polyostotické formy).
Benigni fibrézni dysplazie vznikd jako abnorma-
lita pfi vyvoji a diferenciaci mesenchymovych
osteoblastl. Termin ,fibrézni dysplazie” a ,po-
lyostotickd fibrézni dysplazie” poprvé v roce
1938 popsal Lichtenstein (1). Cast&jsi jsou formy
monoostotické nez polyostotické. Polyostotické
se projevuji dffve (okolo 10. roku). Pfiznaky jsou
nespecifické — bolest, otok nebo zvysena citli-
vost. Obvykle byvaji postizeny koncetiny, Zebra
a lebka.

Popis pFipadu

Ctrnéactilety pacient byl vysetien v odborné
neurochirurgické ordinaci pro 2 roky hmatnou
rezistenci v oblasti temennf kosti vpravo, ktera
se zvetSovala jen nepatrné. Bolesti hlavy neuda-
val, ani na zavraté netrpél. Rodi¢tim (oba lékafi)
se svéfil se svymi potizemi az nyni. Sportuje,
hraje aktivné fotbal a domnival se, Ze bouli
na hlavé ma ze své sportovni ¢innosti. Nejdfive
byl vysetfen praktickou détskou Iékarkou, kterd
doporucila rentgenové vysetfeni lebky: vievo
parietdlné bylo rozéifeni kalvy ovalnym utva-
rem, ktery byl uloZen v diploe kosti parietaln,
ztencoval a vyklenoval jeji zevnilaminu, lamina
interna nebyla porusend (obrazek 1). Bylo dopo-
ruceno vysetfeni pomoci magnetické rezonan-
ce: vlevo parietdlné se v kalvé zobrazilo loZisko
40x 35x 10mm velké expanzivniho charakteru.

Obrdzek 1. PA rtg snimek lebky: vlevo parietdlné
bylo rozsiteni kalvy ovalnym Gtvarem, ktery byl ulozen
v diploe kosti parietélni, zten¢oval a vyklenoval
jeji zevni laminu, lamina interna nebyla porusena

Obrdzek 3. MR mozku, stejnd vrstva jako na
obrazku 2.V nativni T1 sekvenci je kostni Utvar
rovnéz hyposignalni
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Obrdzek 2. MR mozku, T2 sekvence, axidlni primét.
Vlevo parietalné se v kosti zobrazuje ovalny hypo-
signalni mirné nehomogenni, ostfe ohraniceny
Utvar (Sipka)

Obrdzek 4. MR mozku, T1 sekvence po aplikaci
k.l.i.v. = Utvar FP vlevo se vyrazné nasytil




Obrdzek 5. Exstirpace infiltrované parietalni kosti
—~

Obrdzek 8. Nihrada kosti Palacosem a fixace

minidlahami

|

Laminu externu vyklenovalo zevné, ztencovalo
ji, kontinuita se jevila neporusena. Signél loziska
byl vT2aT1 snizeny, po aplikaci kontrastnf latky
se syti (obrazky 2—-4). Neurochirurg po zhodno-
cenfanamnézy, klinického nalezu a radiologické
dokumentace doporucil exstirpaci patologické-
ho loziska. V klidné celkové anestezii byla pomo-
cf kraniotomu provedena exstirpace infiltrované
parietaIni kosti do makroskopicky normdalni kost-
ni tkdné (obrazky 5-7). Nasledné byla provede-
na modelace ndhrady kosti Palacosem a fixace
miniplaty (obrdzek 8). Histologické vysetfeni
potvrdilo diagnézu fibrézni dysplazie: zastizeny
byly trdmce pletivové kosti bez osteoblastického
lemu, usporadané misty do tvaru pismene C.
Drenové prostory byly vyplnéné proséklou vazi-
vovout tkanf (obrazky 9a, b). Poopera¢ni pribéh
byl bez komplikacf a chlapci byla doporucena
dlouhodobé dispenzarizace u détského neuro-
chirurga.

Diskuze

Fibrézni dysplazie je vyvojové kostni one-
mocnéni nezndmé etiologie, u kterého je ¢ast
normalni kosti nahrazena proliferujic fibréz-
ni tkdnf (2, 3). Mlze postihovat jednu kost (mo-
noostotické forma), nebo vice kosti (polyostotic-

Obrdzek 6. Exstirpovand ¢ést infiltrované pari-
etdlni kosti
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Obrdzek 7. Rez exstirpované temennf kosti

Obrdzek 9a, b. Zastizeny tramce pletivové kosti bez osteoblastického lemu, uspofddané misty do
tvaru pismene C. Dfenové prostory vyplnéné prosaklou vazivovout tkani. Barveni hematoxylin-eosin,

zvétseni 40x (a), resp. 100x (b)

ké forma). Monoostotickd forma obvykle posti-
huje dlouhé kosti, ale ¢asto zasahuje i kosti lebky.
Kraniofacidlni kosti byvaji zasazeny u 10-20%
pacientl s monoostotickou formou a u 50 %
pacientl s polyostotickou formou. Nejcastéjsi
postizenou lebec¢ni kosti byva celnf kost, méné
¢asto spankova a tyInf kost (2, 4). MlZe byt po-
stizena i orbita s moznym Utlakem optického
nervu a protruzi bulbu a pfi postizeni baze leb-
ni poruseni hlavovych nervid (7). Onemocnéni
se rozviji pozvolna a obvykle jej diagnostikujeme
v adolescentnim véku (v prvnich dvou dekadach
Zivota). Cai a spol. publikovali 36 pffpadd fibrozni
dysplazie, 23 pacientl bylo diagnostikovano
do 18 let Zivota s vrcholem mezi 10.-15. rokem.
Viech 36 pacientd bylo léceno neurochirur-
gickou resekci (,cut and remove”) s modelacf
nahrady kostf (u vétsich defektl s titanovymi im-
plantaty). Abychom predesli recidivé, je nezbyt-
nd kompletni exstirpace loziska. Biofosfonaty
progresi fibrézni dysplazie nepotlacuijf (5).
Radioterapie je neucinna a je kontraindiko-
vana pro moznost navozeni maligni transforma-
ce. Fibrozni dysplazie vykazuje maligni transfor-
maci u 4-10% pfipadd (nejcastéji osteosarkom,
fibrosarkom nebo maligni fibréznf histiocytom).
Doporucuije se pravidelné sledovéni, aby pfipad-

ny zachyt malignich zmén byl zaznamenan jiz
v ¢asném stadiu (6).
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