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Fibroézni dysplazie u détského pacienta
lécena bisfosfonaty
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Souhrn

Hlavni vlastnosti bisfosfonatt je inhibice maturace a migrace osteoklast®, coz ma za nasledek sniZeni resorp-
ce kosti. Této vlastnosti se hojné vyuziva v 1é¢ébé kostnich chorob jako jsou osteoporéza, Pagetova choroba nebo jako
soucast 1ééby mnohocetného myelomu ¢i osteolytickych metastaz.

Autofi ve sdéleni informuji o vyuziti vlastnosti bisfosfon4t inhibovat kostni resorpci v 1é¢bé fibrézni dysplazie
dolni ¢elisti u 15leté divky. V 1é¢bé pouzivaji p.o. formu alendronatu. Prabéh 1é¢by dokladaji snimky ze scintigra-
fie. Nedoslo sice k vymizeni fibrézni dysplazie, ale doslo ke vyraznému snizeni metabolické aktivity 1éze, ¢éimz se
zabranilo nadmérnému zvétSovani loziska a vzniku deformity dolni ¢elisti.
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Hodan R., Cermakova R., Syrovatka J., Sirtéek P.: Fibrous Dysplasia in a Child Patient
Treated with Bisphosphonates

Summary: The main property of bisphosphonates is inhibition of maturation and migration of osteoclasts resul-
ting in decrease bone resorption. This property has been often used in the therapy of bone diseases such as oste-
oporosis, Paget’s disease, or as a part of multiple myeloma or osteolytic metastases treatment.

The authors describe the application of the property of bisphosphonates to inhibit bone resorption in the the-
rapy of fibrous dysplasia of lower jaw in a 15-year girl. The treatment used an oral form of alendronate. The cour-
se of the disease is documented by scintigraphy images. The fibrous dysplasia has not disappeared completely, but
there was a substantial decrease in metabolic activity of the lesion which prevented a superfluous enlargement of

the focus and development of deformity of lower jaw.
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UVOD

Prvni ucelené publikace o fibrézni dysplazii
kosti se datuji do roku 1938, kdy Lichtenstein pub-
likoval 8 ptipadt tehdy neznamé kostni choroby,
kterou nazval polyostoticka forma fibrézni dysp-
lazie. Pozdé&ji (1942) publikovali Jaffe spolu
s Lichtensteinem monoostotické a polyostotické
formy tohoto onemocnéni. Na kombinaci podob-
nych kostnich 1ézi spolu s endokrinnnimi porucha-
mi upozornil jiz roku 1937 Albright a dal tak
vzniknout McCune-Albrightovu syndromu, jehoz
symptomy jsou vedle mnohotnych kostnich proje-
v také kozni pigmentové skvrny (café-au lait),
pubertas praecox nebo jiné endokrinopatie [1, 10].

NOZOLOGIE

Fibrézni dysplazie pat¥i mezi nadortim podobna
onemocnéni s nejasnou etiologii. Zaroven je vsak
zatazena do skupiny osteochondrodysplazii, tedy
mezi vrozena onemocnéni skeletu [10]. Charakte-
rizuje ji expanzivné rostouci fibrézni léze, ktera
obsahuje osteoblasty produkujici kostni matrix.
Dale neusporadané umisténa kolagenni vlakna
a ostravky pletivové kosti [15]. V postiZené oblas-
ti se také nachazi vétsi mnozstvi osteoklast, kte-
ré jsou zodpovédné za zvysSeni resorptivnich proce-
st a také za Sifeni léze zdravou kosti [18].

Postizeni muiZze byt monoostotické, které pievla-
d4, nebo polyostotické. Nejéastéji je postizena leb-
ka a femur, dale tibie, Zebra, humerus. Onemocné-
ni se obvykle projevuje bolesti v misté léze
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a deformitou postizené kosti. Muze také dojit
k patologické zlomeniné nebo k rozvoji neurologic-
kého postizeni. V orofacidlni oblasti se muzeme
setkat se stomatologickymi nebo ORL projevy.

Diagnéza postizeni je zalozena na spojeni kli-
nickych projeva spolu s RTG, CT vySetienim,
histologickym vySetfenim a scintigrafii skeletu.
Fibrézni dysplazie je nejéastéji diagnostikovana
v prvnich 2 dekadach zivota. Jeji loziska zpravi-
dla neustale progreduji az do ukonceni puberty,
kdy se jejich rtst a vyvoj vétSinou zastavi.
V literatute se uvadi pravidlo, Ze ¢im dfive se one-
mocnéni projevi, tim je postiZeno vice kosti a také
je tim tézsi vysledné deformita postizenych oblas-
ti [10]. Zatim nebyla popsiana spontanni regrese
loziska.

Velmi zavazna je moznost malignizace
v osteosarkom nebo fibrosarkom. Udava se velky
ni zvrat se popisuje hlavné u polyostotickych
forem az po 30. roce, a to v méné nez 1% pripadu
[16]. Kraniofacialni oblast se povazuje za nejcas-
t&js1 misto malignizace [20].

DIFERENCIALNI DIAGNOZA

Cysty, sklerotizujici chronick4 osteomyelitida,
Pagetova choroba, ameloblastom, low-grade oste-
osarkom.

LECBA

Lécba obecné je velmi problematicka. Chirur-
gicka 1é¢ba je mozné hlavné u solitarnich lozZisek,
kde se u resekabilnich kosti (fibula, Zebra) doporu-
¢uje segmentalni resekce. Pii difuznim postizeni
kosti prichazi v tvahu spiSe korekéni operace
deformit, kyretaz postizené tkané, vkladani kost-
nich, hlavné alogennich $tépt. Po téchto zakrocich
dochézi vétsinou k opétovnému nartstu patologic-
ké tkané [12].

Béhem doby dochéazelo k vyvoji medikamentéz-
ni 1é¢by. V zacatcich byla zkouSena hormonalni
1écba s cilem zastavit rust pacienta. Tento postup
byl bez vyrazného efektu [10]. Dale se pouzival
kalcitonin, ktery dle starsich publikaci ptispél ke
snizeni bolesti v postizené kosti [2].

V posledni dobé se k 1é¢bé fibrézni dysplazie
pouzivaji bisfosfonaty. Jedna se o 1éky, které se
vézou na kostni hmotu, kde inhibuji maturaci
a migraci osteoklastti, ¢imz brani resorpci kosti.
Diky témto vlastnostem se pouzivaji v 1é¢bé osteo-
poroézy, Pagetovy choroby a jako doplnék 1é¢by
u mnohofetného myelomu a osteolytickych
metastaz.

K 1é¢bé fibrozni dysplazie se pouziva intrave-
noézni aplikace. Uvadi se obecné schéma aplikace
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bisfosfonatu: t¥idenni cyklus po 60 mg/24hod. v i.v.
infuzi. Dalsi davka nasleduje po 6 mésicich do 18
mésict. Poté se i.v. infuze po 3 dny opakuje co 12
mésicu. Dale jsou pacienti sledovani dalsich 64
mésicua [6, 7, 13]. Vedle i.v. podani je popsano také
peroralni podavani bisfosfonatt [8]. Pouzito bylo
10 mg kazdy den po dobu 2 let. Podavani bisfosfo-
nath mélo za nésledek nejen snizeni bolesti
v postizené kosti, ale také doslo ke zlepSeni rent-
genového a scintigrafického obrazu (zmenseni
tloustky kortikalis nad loZiskem, zmensSeni rozmé-
ru léze a snizeni metabolické aktivity).

Existuji prace popisujici uziti bisfosfonata
v 1é¢bé fibrozni dysplazie i u détskych pacientt
[14, 21], pFicemz je zjiSténo, Ze bisfosfonaty neo-
vliviiuji rust kosti. Tato skuteénost je pfenesena
z 1é¢by détskych pacientd pro osteogenesis imper-
fecta [5, 11].

KAZUISTIKA

Pacientka byla odeslana k vySetfeni na nase
pracovisté pro neuréité bolesti v dolni éelisti vpra-

Obr. 1. OPG pacientky p#i prvnim vySetfeni.

Obr. 2. CT vysetteni, fez v oblasti vétve dolni Celisti.
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Obr. 3. Prostorova CT rekonstrukce.

vo poprvé ve 13 letech. Bolesti popisovala jako
intenzivni, bodavé, po¢inajici v oblasti zubt a Sitici
se do oblasti vétve dolni ¢elisti. Kromé bolestivého
mista p¥i dponu m. maseter a drobného vyklenu-
ti kosti dolni Celisti v oblasti lingvalni kompakty
distalnich dsekt vpravo, nebyl zjistén pii vySetie-
ni Zadny patologicky nalez. Byla vylouéena odon-
togenni pi¥i¢ina. P RTG vySetieni byla pouze na
OPG zachycena setfeld struktura vétve a dhlu
dolni éelisti vpravo (obr. 1). Na klasickych snim-
cich lebky nebyl patrny patologicky nalez. Bylo
provedeno CT vySetieni, které upozornilo na moz-
ny patologicky proces téla dolni ¢elisti typu fibréz-
ni dysplazie (obr. 2, obr. 3).

Ze zevniho piistupu byla provedena diagnostic-
ka excize kosti se zavérem fibrézni dysplazie
s pFitomnosti nepravidelnych a nezralych kostnich
tramct s vyraznou redukei az vymizenim osteo-
blastického lemu a zmnoZenim vazivové tkané
(obr. 4). VySetieni bylo doplnéno scintigrafii ske-
letu, které ukazalo rozsah fibrézni dysplazie

Obr. 4. Histologicky preparat tkang, fibrézni dysplazie,
HE, 156x.

maketa - radiologie 17.7.2008 12:58 St;ég%?750
. o =

Obr. 5. Scintigrafie skeletu pted 1é¢bou

v dolni éelisti a zaroven vylouédilo piitomnosti
jinych lozisek (obr. 5).

Dale byla pacientka dispenzarizovana na nasi
ambulanci s diagnézou monoostoticka forma fib-
rézni dysplazie. Opakované dochazelo k relapstim
bolesti v misté 1éze, cca v mési¢nim intervalu.
Dochazelo postupné ke zvétSovani zduieni
v oblasti dolni ¢elisti. Asi po roce a ptl od prvni
navstévy (14leté pacientky) byla po domluvé
s détskym revmatologem zahajena 1é¢ba bisfosfo-
natem (alendronat, 70 mg) Ix tydné. Po nékolika

Obr. 6. OPG pied zahajenim 1é¢by, vytez.
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mésicich uzivani preparatu doslo objektivné ke
zmirnéni bolesti. Nyni je pacientce 16 let a nadéle
uziva 70 mg alendronatu 1x tydné. PotiZe jsou
mirné a dostavuji se nepravidelné, zabiraji velmi
dobfe na béZzna analgetika. Navic klinicky
a subjektivné jiz nedochazi ke zvétSovani loziska
v dolni celisti (obr. 6, obr. 7). Také scintigrafické
vySetteni po 2 letech 1é¢by bisfosfonaty ukazuje
zmenseni rozsahu metabolické aktivity fibrézni
dysplazie v oblasti dolni ¢elisti (obr. 8). Kontrolni
CT vysetieni vzhledem k radia¢ni zatézi nebyla
provadéna.

Obr. 7. OPG po 2 letech 1é¢by bisfosfonaty, vyiez.

Obr. 8. Kontrolni scintigrafie skeletu po 2 letech.
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DISKUSE

Vedle ¢lanka ukazujicich velmi dobré dcinky
bisfosfonatt v 1é¢bé fibrézni dysplazie existuji
také publikace, kde se popisuji nezadouci Géinky
téchto 1ékd. Vedle mirnych ptriznaku typu kratko-
dobé zvysené teploty, hypokalcemie nebo ptrechod-
né bolesti kostry [10] az po velmi zavazné kompli-
kace typu osteonekroz ¢elistnich kosti, a to hlavné
u onkologickych pacientt, kte¥i jsou 1é¢eni chemo-
terapii, kortikoidy. Bisfosfonaty jsou v téchto indi-
kacich podavany pievazné intraven6zné jako sou-
Cast paliativni 1éEby (osteolytické kostni
metastazy) [5, 9, 17]. Vétsina piipadt nekréz byla
navic pozorovana nésledné po stomatochirurgic-
kém vykonu. Proto koncem roku 2004 vydala ame-
rickd FDA (Food and Drug Administration) dopo-
ruéeni preventivniho stomatologického oSetieni
pted podavanim bisfosfonat u rizikovych pacien-
th, zvlasté s malignitou, chemoterapii, kortikoidy
a $patnou ustni hygienou [19].

ZAVER

I pies riziko nezadoucich ucinku jsou bisfosfo-
naty nadale v podstaté jedinymi léky v 1é¢bé fib-
rézni dysplazie. Jejich tcinek je potvrzen hlavné
zahraniénimi autory. Radi bychom timto sdélenim
priblizili vyuziti bisfosfonatt také v maxilofacialni
chirurgii s cilem rozpoutat diskusi a rozsitit sou-
bor takto 1é¢enych pacientd v celorepublikovém
méiitku. Jediné tak jsme schopni ziskat statistic-
ky vyznamné informace o uéinnosti lécby
a Cetnosti nezadoucich ucinkdu.
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Petr Fort

Zamyslite se nad svym zdravim a stravou, kterou si kazdy den pfipravu-
jete? V tom pfipadé je publikace znamého odbornika na zdravou vyZzivu
RNDr. Petra Fofta, CSc., urena pravé vam. Pfinasi totiz vyCerpavajici
a cenné informace o raciondlni vyzivé a riiznych ,lé¢ebnych a redukénich
dietach”. Nevyhyba se ani alternativnim vyzivovym stylim ¢i tématu obez-
ity. Dozvite se, jaka je metabolicka typologie, které potraviny jsou zdravi
prospésné a které naopak pfinejmenSim sporné. Znacny prostor je
vénovan i problematice stravy v t&€hotenstvi a vyzivé v pokrocilejSim véku.
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