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Fibros dysplasi
— litteraturoversikt med fallillustrationer

Anders Westermark och Daniel Danielsson

= = = Fibrds dysplasi dr en diagnos som relativt fa allméntandlakare stoter
pad inom ramen for sin verksamhet. Fibros dysplasi r en langsamt vdxande,
vanligtvis smértfri benexpansion som tilldrar sig intresse inom odontologiska
kretsar eftersom den kan leda till omfattande kédk- och ansiktsdeformiteter.
Fibros dysplasi har, med stigande svarighetsgrad, tre skepnader — monostotisk,
polyostotisk och McCune-Albright syndrom. Etiologin till fibrés dysplasi har
inte forklarats forran alldeles nyligen. Den genetiska koden till sjukdomen har
blivit identifierad som en mutation i GNAS1-genen. Fibrés dysplasi ar inte
arftlig, men den nya kunskapen om genetiskt betingad etiologi gor att fibros
dysplasi foreslds bli betraktad som en benign neoplasi. Behandlingen ar som
regel kirurgisk korrektion av deformerade omraden. Operationerna utfors
vanligen efter det att patientens kroppstillvéxt avslutats, eftersom darmed
dven sjukdomsprogressen vanligen har avstannat.

Nyckelord: fibros dysplasi
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11], vanligtvis smartfri benexpansion [4, 5,

7,10, 12, 13] som tilldrar sig intresse inom
odontologiska kretsar eftersom den kan leda till
omfattande kik- och ansiktsdeformiteter [4, 7,
11, 16-19]. Om endast ett ben ir involverat talar
man om monostotisk fibros dysplasi. Om flera
ben ir involverade talar man om polyostotisk
fibros dysplasi. Ungefir 70 procent av fallen ir
monostotiska och 30 procent polyostotiska [17,
20]. En sdrskilt svar form utgors av vissa polyo-
stotiska fall, vilka forutom polyostotisk fibros
dysplasi foreter hudpigmenteringsférandringar,
sa kallade café au lait-flickar, samt endokrina
storningar, vanligtvis i form av tidigarelagd pu-
bertet hos flickor [2, 4, 6, 10, 12, 17-19, 21-23].
Dessa fall gir under benimningen McCune-
Albright syndrom och utgoér cirka 3 procent av
fall med fibros dysplasi [10].

Vanligtvis uppmirksammas fibros dysplasi ge-
nom en ldngsamt vixande benexpansion som de-
buterar i unga ar [1, 4-9, 12, 13, 16, 17, 20]. I de
flesta fall rapporteras expansionen avstanna efter
avslutad kroppstillvixt (2, 4, 5, 7, 9, 12, 12, 15,
20], men det hinder dven, att expansionen fort-
skrider livet ut [5, 7,9, 12, 15, 19]. Ofta resulterar
forindringen i ansiktsasymmetrier [4, 5, 7, 11,
14-19, 22]. I polyostotiska fall som involverar
rorben dr det vanligt med géngsvarigheter [15,
17] och till och med patologiska frakturer [4, 6,
10, 12, 15, 18, 21]. Vissa forfattare rapporterar
hogre forekomst av fibros dysplasi hos kvinnor
[1, 5, 6, 12, 21] medan andra inte har iakttagit
nagon konsskillnad [5, 20].

I ansiktet drabbas 6verkiken oftare dn under-
kiken [5, 20]. Vid fibr6s dysplasi i maxillan ser
man ofta pdverkan dven pd narmast intilliggande
ben, varfor dessa tillstdnd inte dr att betrakta som
strikt monostotiska [4]. Inom involverade kikar
ses bade eruptionsstérningar [5, 21] och trang-
stallningar (fig 1)* och sévil rotresorptioner [5,
21, 22] som dysplastiskt dentin [2, 22] finns rap-
porterade.

Om ben i periorbital- och temporalregionen ar
inblandade kan svéra fall leda till kompression av
synnerven, obliteration av horselgdngen (fig 2)
och andra tillstind med invalidiserande sekvelen.
Vid engagemang av maxillan ses ofta fullstindig
utfyllnad av maxillarsinus (fig 3 och 4).

F ibros dysplasi 4r en ldngsamt vixande [1-

Rontgen och histopatologi
En kombination av kliniska och rontgenologiska
fynd ger som regel en god grund for diagnosen,
som direfter verifieras pa basen av histologisk
underskning.

Rontgenologiskt har man i litteraturen talat
om bilden av frostat glas eller apelsinskalsliknan-
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de teckningar (fig5) [1, 5, 6,9, 12, 18, 20, 24, 25].
Datortomografi ger ofta en karaktiristisk bild
med varierande grad av attenuering inom det
patologiska benet (fig 2—4, 6 och 7).

Histologiskt ses irreguljira, omogna benfor-
mationer i ett fibrost stroma av en relativt cellfat-
tig vdvnad (fig 8 och 9). Ytorna pd de omogna
bentrabeklerna saknar ofta tickande osteoblas-
ter.

Behandling

Behandlingen inriktas vanligtvis pa att kirurgiskt
korrigera storande asymmetrier. I mindre avan-
cerade fall kan behandlingen inskridnka sig till
smarre benplastiker, i andra fall krdvs omfattan-
de osteotomier (fig 10 och 11) och forflyttningar
av kikfragment i flera plan. I dldre tider stralbe-
handlades patienter med fibrgs dysplasi. Detta dr
emellertid kontraindicerat eftersom man idag
vet, att stralbehandling kan leda till att den fibro-
sa dysplasin 6vergar i osteosarkom [4, 5, 15].
Liknande sarkomtransformation har f6r ovrigt
rapporterats fran distraktionsosteogenes i ben
med fibros dysplasi [26].

Etiologi

Etiologin till fibros dysplasi har genom éren be-
skrivits som okind [1, 2, 4-6, 8,10, 12, 15,17, 19,
21, 22] eller har f6rbigatts utan omnidmnande [3,
7,9, 11, 13, 14, 16, 18, 20, 23-25]. Nyligen har
emellertid Cohen och Howell [27] kartlagt den
genetiska koden till fibrs dysplasi. De har visat
att sjukdomen beror pd en mutation i GNASI-
genen. Det d4r samma gen som dr muterad i sdvil
monostotisk och polyostotisk fibros dysplasi
som i McCune-Albrights syndrom. Vilken av
svarighetsgraderna sjukdomen far beror pa nir i
fosterutvecklingen mutationen intrdder. Efter-
som alla celler som bildas frdn den muterade
cellen bir pd samma forandring foljer att ju tidi-
gare forandringen intriffar, desto fler vivnader
blir paverkade. I motsats till Pierce et al [22]
anser Cohen och Howell [27] att d& den aktuella
mutationen inte involverar konsceller dr fibros
dysplasi inte en drftlig process. Diremot anser
Cohen och Howell [27] att man pd basen av deras
fynd skall klassa fibros dysplasi som en benign
neoplasi.

Sammanfattning

Aven om man nyligen bérjat fa ett visst begrepp
om mekanismen bakom fibrés dysplasi far man
rdkna med att behandlingsmetoderna under
overskddlig tid kommer att besté av olika former
av kirurgisk korrektion av de deformiteter som
fibros dysplasi i sina olika former kan ge upphov
till.

*Samtliga figurer:
se nasta uppslag.
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Figur 1a, b. a) 20-arig man med fibrés dysplasi i maxillan, vénster sida. Trangstallningar, malocklusion och ett

kraftigt forstorat alveolarutskott utgor den kliniska bilden. Samma patient som i fig 3 och 11. b) Samma patient
0,5 ar efter slutférd behandling. Initialt utférdes benplastik av maxillan och alveolarutskottet pa véanster sida (fig
11 a, b) darefter tandreglering foljd av le Fort I-osteotomi och sagittal ramusosteotomi for ocklusionskorrektion.

Figur 2. Datortomografi av 45-arig man med
vésentligen monostotisk fibrés dysplasi i os temporale.
Lasionen har helt oblitererat horselgdngen, men
innerdrestrukturerna kan trots det identifieras (svart
pil). Patienten &r dov pa det aktuella 6rat. Ldgg marke
till att cellsystemet i processus mastoideus ar helt
oblitererat (jamfor med det luftférande cellsystemet
pé den friska sidan, vit pil).

patient som i fig 1. Sinus maxillaris &r helt utfyllt av
vavnad med varierande tathetsgrad, dock generellt
lagre tathetsgrad an i kortikalt ben. Aven processus
pterygoideus dr paverkat (pil).

Figur 4. 5-arig pojke med nyupptackt fibros dysplasi.
Tillstandet uppmarksammades genom att 6gat pa den
drabbade sidan trycktes uppét och utat av vavnads-
forandringen. Utdver detta upptradde ett okat
tarflode fran 6gat, vilket berodde pa att tarkanalen
oblitererats av forandringen (pil). En jamférelse mellan
den har férandringen och den i figur 3 visar att stora
skillnader i mineraltdthet men stora likheter i struktur.

Figur 5. Bitplan av 6verkédken hos en 70-arig man,
som behandlats med upprepade benplastiker sedan
1940-talet men som fortfarande har en aktiv process i
den fibrésa dysplasin i 6verkdken. Under sent 40-tal
blev patienten dven féremal for stralbehandling av
omradet. Bilden illustrerar det "apelsinskalsliknande"”
rontgenutseende som ibland omnamns i litteraturen.
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Figur 6. Datortomografi av 18-arig yngling med Figur 9. Histologisk bild av fibros dysplasi. Oregelbundet
polyostotisk fibros dysplasi. Utdver de patologiska formade bentrabekler mot en bakgrund av fibrost stroma
forandringarna i skalle och ansikte har han férand- med varierande cellrikedom. Jamfort med fig 8 ses har

ringar i de ldnga rérbenen. Observera bl a orbitafor- mindre fibros bindvdv och mer benformationer, men det
trangningen som lett till exophtalmus, protrusion av ror sig om omoget ben. Samma patient som i fig 6, 7 och

6gonbulben (pilar). Samma patient som i fig 7 och 10.  10. Hematoxylin eosin.

Figur 10. Tredimen-
sionell rekonstruktion

av patient med polyo-
stotisk fibros dysplasi,
samma patient som i fig
6,7 och 9. Lagg marke
till det fértjockade pann-
benet (pil) och den ut-
talade asymmetrin i
mellanansiktet.

Figur 7. Datortomografi av samma patient som i fig 6.
Aven pé den hir bilden ses den patagliga fértrang-
ningen av orbitan. Bulbens anteriora displacering
framgar tydligt. Bulben har tryckts fram sa langt, att
man pa det har snittet bara ser rectusmusklerna (pilar)
och synnerv i den drabbade orbitan. Lagg ocksa
marke till utfyllnaden av etmoidalregionen (stjarna).
Den stora asymmetrin i alveolarutskottet och harda
gommen framgar ocksa tydligt.
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Figur 8. Histologisk bild av fibros dysplasi visar Figur 11a, b. a) Tredimensionell rekonstruktion av mellanansiktet vid fibros dysplasi.
cellfattig, fibros bindvav med inslag av omogna Samma pat som i figur 1, 3 och 8. Vulstig maxilla pa patientens vanstra sida (pil). Aven

benformationer i karaktdristiska c-formade "kinesiska margo infraorbitalis ar paverkad och ligger hogre an margo pa hoger sida. b) Samma
skrivtecken". Benformationernas ytor saknar tickande  patient efter benplastik. Ingreppet skedde via munnen och benytan mejslades ner till
osteoblaster. Samma patient som i fig 1, 3 och 11. mer normal kontur. Aven margo infraorbitalis mejslades ned. Nervus infraorbitalis
Hematoxylin eosin. uttrade ligger mitt i det nedmejslade omradet, men undgick skada. Ingreppet foljdes
senare av tandreglering och bimaxillara osteotomier for korrektion av bettférhéllanden.
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English summary

Fibrous dysplasia — a review of the literature
with illustrated case descriptions

Anders Westermark och Daniel Danielsson
Tandlikartidningen 2001; 93 (5): 38—42

Fibrous dysplasia is a relatively rare fibro-osseous
disease of bone. The disease is of interest to den-
tists, since it creates facial malformation, crowd-
ing of teeth and occlusal discrepancies. Fibrous
dysplasia may involve a single bone (monostotic)
or may affect several bones (polyostotic). When it
affects the maxilla, it often also involves the sur-
rounding bones. A more advanced form of the
disease is called McCune-Albright syndrome and
includes polyostotic fibrous dysplasia, precocious
puberty and café-au-lait spots of the skin. All types
of fibrous dysplasia have recently been related to
mutations in the GNAS1-gene. The growth of the
lesions usually arrests after puberty . The treat-
ment consists of surgical correction of the malfor-
mations caused by the disease. Previously, fibrous
dysplasia was sometimes treated with radiation.
However, due to the risk of developing late postra-
diation sarcoma, radiation therapy is contraindi-
cated.

Key words: fibrous dysplasia
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