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¢ Hlavni stanovisko prace

i Pfehled riznych typa fibrézni dysplazie, pfe-
vazné monoostotického typu, na prehlednych
i rtg snimcich.

. SOUHRN

Beran J, Beran J, Beran T. Fibrozni dysplazie
: vrtgobrazu

i Fibrézn dysplazie je benigni kostnf nador,

¢ ulozeny nejcastéji v diafyzach dlouhych kosti
i koncetin. Ve vétsiné pfipadi se jednd o mo-
noostotické postizeni, polyostoticka forma je
i vzacnéjsi, moznost malignizace velmi nizka
(0,5 %).

Klicova slova: fibrézni dysplazie, benigni
¢ kostni nddory, monoostoticky, polyostoticky,
© radiologie skeletu.

uvoD

Fibrézni dysplazie je benigni kostni
nador zafazovany podle starsich klasifi-
kaci mezi nadorm podobné afekce (1).
V 5. vydani klasifikace kostnich nador
Svétové zdravotnické organizace (WHO)
z roku 2020 je nové zafazena mezi
ostatni mezenchymalni nddory (2).

Z historického hlediska je zajimavé,
Ze byla potvrzena ve fragmentu Zebra
Neandrtdlce stafi 120 000 a vice let,
jehoz ostatky byly nalezeny v Krapiné
nedaleko Zédhtebu v Chorvatsku, kde
probihaly vykopavky v letech 1899 az
1905 (3).

Poprvé ji popsal jako fibrézni dyspla-
zii v roce 1938 americky patolog Louis
Lichtenstein jako jednotku nejasné
etiologie, v roce 1942 pak spolecné

Major statement
Overview of various types of fibrous dysplasia,
mainly monoostotic form, in X-ray image.

SUMMARY

Beran J, Beran J, Beran T. X-ray image of
fibrous dysplasia

Fibrous dysplasia is benign bone tumor, local-
ized predominantly in diaphyses of long bones
of extremities. In majority of cases the lesions
are monoostotic, polyostotic form is uncom-
mon, possibility of malignant transformation
is very low (0.5%).

Key words: fibrous dysplasia, benign bone
tumors, monoostotic, polyostotic, skeletal
radiology.

s dal$im americkym patologem Henry
L. Jaffem popsali formy monoostotické
a polyostotické. Vlastni choroba byla
patology, napf. von Recklinghausen
(1891), ale nazvy byly vétSinou osteitis
fibrosa apod. (4).

Histologicky se jedna o vyvojovou
dysplazii s abnormalni diferenciaci
osteoblast(, kdy dochazi k nahradé
normalni kostni dfené nezralou kosti
s fibréznim stromatem. Makroskopicky
je tkdn Sedé barvy, pevné, hrubé konzis-
tence s cystami obsahujicimi nazloutlou
tekutinu (5).

Geneticky dochdzi v casném
embryonalnim vyvoji k mutaci
GNAS (guanine nucleotide-binding
protein/alfa-subunit) na chromozomu
20q13.3 (6).



FORMY FIBROZNI
DYSPLAZIE

Choroba ma dvé formy: monoostotickou
(obr. 1) a polyostotickou (obr. 2), kdy
prvni z nich vyrazné prevazuje s vysky-
tem u 80-85 % pripadi (7, 8). Polyosto-
tickd forma se dale déli na formu mono-
melickou (postihuje jednu konéetinu),
hemimelickou (postihuje polovinu téla)
a polymelickou (s difuznim postizenim
kosti). Forma monoostoticka byva spise
nahodnym nalezem, nebyva sympto-
maticka a écha probiha pouze v pripadé
patologické fraktury. Forma polyos-
tostickd se mlize symptomaticky projevit
dFive a Castéji byvaji lécené zlomeniny
(obr. 3). Maligni transformace choroby je
velmivzdcna (0,5 %), kdy mdze byt dia-
gnostikovdn osteosarkom, fibrosarkom
nebo chondrosarkom (9). Déle je fibrézni
dysplazie soucasti syndromd.

Syndrom McCune - Albrightlv
postihuje ve velké vétsiné divky,
kromé polyostotické formy zahrnuje
endokrinopatie (pfed¢asnou pubertu,
akromegalii nebo hypertyreoidismus)
a jsou pritomné kozni zmény ve formé
kavowych skvrn s nerovnymi okraji (v li-
terature byvaji pfirovnavany k pobtezi
amerického statu Maine, proti hladkym
obrysdm kdvovych skvrn u neurofib-
romatézy I - pobrezi Kalifornie) (10).

Syndrom byl poprvé popsan americkym
pediatrem McCunem a endokrinologem
Albrightem v roce 1937 (11).

Syndrom Mazabraudiv m(ize mit jak
monoostotické, tak polyostotické po-
stizeni dlouhych kosti a kozni myxomy,
které se mohou objevit az s odstupem
od diagndzy kostniho postizeni. Myxo-
my byvaji vicecetné, velikosti mohou
dosahovat az 7 cm. Obsahuji mukoidni
tkan s fibréznimi tramci bez zndmek
krvaceni. Na MR vysetreni maji typicky
obraz, kdy jsou ostfe ohranicené a cho-
vaiji se jako tekutina (vysoky signalv T2
sekvencich a nizky v T1). Syndrom byl
poprvé popsan Henschenem v roce 1926

a posléze Mazabraudem v roce 1967 (12).

ZOBRAZOVACI METODY

RTG snimek

Na snimku je patrna lyticka nebo lytic-
koskleroticka léze charakteru mlééného
skla (skleroticka slozka zalezi na podilu
vldknité kosti). Lytické ¢asti byvaji
homogenniho nebo bublinovitého
vzhledu. V dlouhych kostech je uloZe-
niv dfenové dutingé, mize dochazet

ik endostdlnimu zeslabeni (obr. 4),
ndlez mlze byt excentricky. Jen wyji-
mecné dochazii k poruseni obrysu kosti.

Polyostotické postiZzeni panve
Polyostostic involment of pelvis
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Typicka oblast postiZeni proximalniho femuru

Typical area of fibrous dysplasia in proximal femur

Patologicka fraktura diafyzy humeru

Pathologic fracture of humerus diaphy-
sis
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Diafyza humeru -
tvarova de-
formace tvaru
pastyiské hole

Humerus diaphy-
sis - shepherd’s
hook defigurati-
on

Diafyza humeru - endostalni zeslabeni
Humerus diaphysis- endostal scalloping

Okraj loziska ma skleroticky lem. Neni
periostalni reakce. PFi uloZeniv oblasti
krcku femuru maze dojit viivem zeslabent
kosti k jejimu zahnuti - tvar pastyrské
hole (obr. 5). Rozlozeni lézi (obr. 6) je

v zebrech (28%) (obr. 7), proximalnim
femuru (23 %) (viz obr. 1), kalvé (20 %)
(obr. 8), tibii (8%) (obr. 9), v panvi (obr.
10) a humeru (5%) (10). V ostatnich
lokalizacich (patef, prsty rukou a nohou)
je postizeni vzacné (obr. 11) (13-15).

Vypocetni tomografie (CT)

Fibrous dysplasks 3
(manastolic i CT dobfe zhodnoti strukturu kosti, jeji

jednotlivé slozky i strukturu celé léze
vzhledem k submilimetrovému rozliSeni
a moznosti rekonstruovat v libovolné
roviné. Loziska fibrézni dysplazie se nej-
Castéji jevi jako oblasti denzity mlécné-

Postizeni skeletu pfi fibrézni dysplazii a Fibrozni dysplazie - postizeni zeber ho skla (56 %) v kombinaci s rozsffenim
(Radiopaedia) Fibrous dysplasia - involvement of ribs postizené kosti. Mohou vsak mit obraz
Involvement of skeleton in fibrous sklerotické léze ¢i naopak cystické léze.

dysplasia (Radiopaedia) Obrys kosti neni nikdy porusen, mize
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Fibrézni dysplazie - postiZzeni kalvy
Fibrous dysplasia - involvement of skull

vSak byt patrné endostalni zeslabend. na podilu vlaknité kosti. Pfi poddni kon-
PFi poddni kontrastni latky se loZisko trastni latky dochazi k nasycenf, vétsi-
rlizné intenzivné syti (16). nou nehomogennimu, opét podle podilu

jednotlivych slozek (obr. 12) (17).
Magneticka rezonance (MR)

V T1 vazenych obrazech md lozZisko Hybridni metody

homogenné nizkou intenzitu signalu, PFi poddni radiofarmaka, byva v loZisku
v T2 vazenych obrazech nehomogenné fibrézni dysplazie patrno jeho zvysené
vyssi az vysokou intenzitu, vse zalezi vychytdvani. Akumulace radiofarmaka

Fibrozni dysplazie - postizeni tibie

Fibrous dysplasia - involvement of tibia

mzZe byt stredni az vysoka. Nejcastéji se

pouziva (*8F)-fludeoxyglukéza (FDG), ale
zkousi seijind radiofarmaka (18, 19).

Biopsie

Pfijasném ndlezu na zobrazovacich
metodach se biopsie nedoporucuje,

Fibrézni dysplazie - postizeni sedaci
kosti vpravo

Fibrous dysplasia - involvement of
ischial bonee
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Fibrozni
dysplazie -
postizeni krcni
patere

Fibrous
dysplasia -
involvement of
cervical spine

Fibrézni dysplazie - proximalni femur: (a) T2W STIR, vyrazna centrdlni hyperintenzita;
(b) TIW po poddan{ kontrastnf latky, centrdlné hypointenzita, nedochazi k syceni

Fibrous dysplasia - proximal femur: (a) T2W STIR, strong central hyperintenzity; (b) TIW
after contrast medium administration, central hypointenzity, no enhancement
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protoze fibrézni dysplazie patii mezi
tzv. ,don’t touch lesions”, neinterve-
novat, pokud je obrazjasny. Biopsie se
vzdy provadéji pfi nutném chirurgickém
zakroku (patologicka fraktura), kdy je
vzorek jiz reprezentativni.

DELENI DLE LOKALIZACE

Kraniofacialni forma

PFi samostatném postiZeni kalvy byva
kost rozsitena, ale bez postiZzeni kortika-
lis. Diploe ma nepravidelnou strukturu
na prehledném snimku i na CT. Lytickd
loZiska mivaji neostré obrysy. Léze byva
jen najedné poloviné kalvy (obr. 13) (20).
U postiZeni oblicejového skeletu
byvd patrnd jeho deformace, pacient
miva bolesti hlavy a obliceje, diplopii,
zmény visu i poruchu sluchu. Vse je zp-
sobeno zilzenim nervovych foramin. Pro
zménu vizaze choroba oznacovana jako
leontiasis ossea (obr. 14) (21). Kranio-
facialni oblast je nejcastéjsim mistech
malignizace fibrézni dysplazie.

Dlouhé kosti (zvlasté femur)

Nejcastéji byva FD ulozena v proximalni
metafyze. U neuzavienych rlistovych
Stérbin pfes né lozZisko nezasahuje.

Po jejich uzavieni vétSinou neroste

a bylo popsdno ijeho zmensen.

DIFERENCIALNI DIAGNOZA

Kostni cysta

Projevuje se jako hladce ohranicené
lytické loZisko se zeslabenim kortika-
lis, nepravidelnost obsahu pouze pfi
patologické frakture, kdy jsou centralné
Glomky kosti. Na MR je pro cystu typicka
vysoka intenzita signalu v T2W obra-
zech. V pfipadé diagnostickych rozpak
[ze pouzit scintigrafii, kde v cysté nedo-
chdzi k akumulaci radiofarmaka.

Velkobunécny nador

Projevuje se jako osteolytické lozisko
bez sklerotického lemu. Typické pro

néj je, ze postihuje metafyzu i epifyzy
dlouhych kosti predevsim v okoli kolene
(50-65%) (22).



Fibrézni dysplazie - asymetrické posti-
Zeni kalvy (CT)

Fibrous dysplasia - asymetric involve-
ment of skull (CT)

Pagetova choroba

Onemocnéni, které se fadi mezi
metabolickd, se projevuje abnormalni
strukturou a rdstem kosti. V rtg obraze
se projevuje na lebce fokdlnim nebo di-
fuznim rozsifenim diploického prostoru
se smiSenou strukturou kosti. Pokud se
jedna o ohranicené postizeni, nazyvd
se osteoporosis circumscripta. Mdze byt
porusena vnitini lamina kalvy. Lebka
zvétsuje svij objem (ptiznak malého
klobouku). U dlouhych kosti byva
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Fibrézni dysplazie - postizeni mandibu-
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Fibrous dysplasia - involvement of
mandible
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v metafyzdch femuru a tibie, s rlistem
kosti se posunuje smérem k diafyze.
Postupem véku nerostou, regreduji,
malé mohou i Gplné vymizet. Mohou byt
mnohocetné.

Hnédé nadory
u hyperparatyreoidismu
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klicnf kosti, Zeber, panve a kolena.
Ndazev je podle makroskopicky hnédé
barvy obsahu nadoru.

Mezi dalsi diferencidlni diagnézy pat-
fi osteoblastom, enchondrom, heman-
giom kalvy a meningeom (11, 14, 16).

ZAVER

Fibrézni dysplazie neni castym nalezem,
monoostotické postiZzeni se objevuje
vétsinou nahodné u bezpiiznakovych
pacient(. Vzhledem k jejimu variabilni-
mu obrazu byvd oznacovana jako ,velky
imitator”. Predpokladdme, Ze se s timto
nadorem setkal témér kazdy radiolog.
Obraz na prvni pohled prekvapi, proto
je dobré jeho pFipomenuti. ®
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