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ABSTRACT

Fibrgs dysplasi — en god-
artet lidelse, som kan
ngdvendiggare kirurgisk
korrektion

Baggrund — Fibres dysplasi er en godartet fi-
bro-osses lidelse, der er karakteriseret ved en
patologisk omdannelse af normalt knoglevaev
til fibrost veev indeholdende irregulaere umodne
knogletrabekler. Fibros dysplasi debuterer of-
test i barndommen og udvikles i ungdomsére-
ne for senere at stabilisere sig og blive inaktiv
efter afsluttet veekst. Lidelsen preesenterer sig
som en asymptomatisk langsomt voksende
haevelse, som kan medfore kosmetisk skaem-
mende ansigtsasymmetrier, displacering af
teender og funktionelle gener. Behandlingen
varierer fra henholdende behandling til kirurgisk
konturering af de afficerede omrader, afhaen-
gigt af udbredelse og symptomer.
Patienttilfselde — En 12-arig dreng blev henvist
til Keebekirurgisk Afdeling, Aalborg Universi-
tetshospital, med henblik pa diagnostik og
behandling af en asymptomatisk heevelse i
overkeeben. Diagnosen fibras dysplasi blev ve-
rificeret ved biopsi og histologisk undersogelse.
Patienten fik foretaget kirurgisk konturering af
det afficerede omrade som felge af en kosme-
tisk skesmmende ansigtsasymmetri. Ved toars
postoperativ kontrol fremstod patienten uden
kosmetiske eller funktionelle klager.

Konklusion — Fibros dysplasi er en godartet
fibro-osses lidelse, hvor keeberne er blandt de
hyppigst afficerede knogler. Langvarig regel-
meessig klinisk og radiologisk kontrol anbefales,
idet udviklingen af fibres dysplasi kan resultere i
kosmetiske og funktionelle gener, svaekkelse af
knoglerne med risiko for keebefraktur, og i me-
get sjesldne tilfeslde kan lidelsen underga ma-
lign transformation. Det aktuelle patienttilfeelde
har vesret til toars Kklinisk og radiologisk kontrol,
og der har vist sig stationeere forhold.
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ibrgs dysplasi (FD) er en fibro-ossgs godartet lidelse

karakteriseret ved, at normalt knoglevaev i varierende

grad erstattes med fibrgst vaev indeholdende irregu-

leere umodne knogletrabekler (1). FD blev fgrste gang
beskrevet i 1938 af Lichtenstein (2) og senest klassificeret af
WHO i 2005 som en undergruppe af fibro-ossgse leesioner (3,4)
(Tabel 1). FD skyldes en mutation i fosterudviklingen, hvorfor
lidelsen er medfpdt, men seedvanligvis ikke arvelig (1,5). Arsa-
gen til mutationen er ukendt og forarsager, at balancen mellem
knoglenedbrydning og knoglenydannelse @ndres, sdledes at
knogleveev nedbrydes hurtigere og erstattes med fibrgst veev
(6).

FD forekommer hyppigst i de lange rorknogler efterfulgt af
kaebeskelettet, kraniebasis og ribben (7). FD underinddeles i
en monoostotisk og polyostotisk type, hvor den monoostotiske
type udggr 80-85 % og optrader lokalt involverende en enkelt
knogle, hvorimod den polyostotiske type involverer flere knog-
ler med ledsagende hudaffektioner og endokrine forstyrrelser
(1). Indenfor den polyostotiske type er der beskrevet to typer
henholdsvis Jaffes type med pigmenterede omrader svarende
til huden, de sakaldte café au lait-pletter, samt Albrights syn-
drom med FD i neesten samtlige knogler, pigmenterede omré-
der i huden samt endokrine forstyrrelser (1,5). Den monoosto-
tiske type har en ligelig kgnsfordeling, mens den polyostotiske
type forekommer tre gange sa hyppigt hos kvinder. Sygdommen
debuterer i barndommen og udvikles i ungdomsérene, mens
knoglen er under udvikling for senere at stabilisere sig og oftest
blive inaktiv i forbindelse med afsluttet vaekst (6). Imidlertid
kan der forekomme fornyet veekst under graviditet (8-10).

I kaebeskelettet forekommer FD oftest uni-

CUNEORD lateralt og posteriort i overkaeben, hvor laesio-

Fibro-osseouslesions;  nen praesenterer sig klinisk som en asympto-
fibrous dysplasia;
monoostotic;

polyostotic medfgre displacering af teender, men med in-

matisk langsomt voksende hevelse, som kan
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WHO'’s klassifikation af fibro-ossgse laesioner fra 2005
|

1. Ossificerende fibrom
2. Fibrgs dysplasi
3. Ossgs dysplasi
a. Periapikal ossgs dysplasi
b. Fokal ossgs dysplasi
c. Fluorid ossgs dysplasi
d. Familizer gigantiform cementom
4. Kempecellegranulom
5. Kerubisme
6. Aneurismal knoglecyste
7. Soliteer knoglecyste

Tabel 1. Fibros dysplasi er i WHO'’s klassifikation en under-
gruppe af fibro-ossese laesioner.

Table 1. Fibrous dysplasia is in the WHO classification a
subgroup of fibro-osseous lesions.

takt og normalt udseende slimhinde (6). I sjeldne tilfeelde kan
der forekomme fraktur af kaeeben, nedsat hgrelse samt sensibi-
litets- og synsforstyrrelser som fplge af den ekspansive vaekst
med udtynding af knoglen og tryk pa nerven (6). Radiologisk
ses et karakteristisk matteret glas-udseende som fglge af blan-
dingen af fibrgst vaev og knoglevaev (1).

I de tidlige stadier vil FD overvejende fremsta radiolucent,
mens radiopake strukturer vil dominere, efterhnden som lee-
sionen udvikler sig.

Histologisk kendetegnes FD ved irregulere knogletrabekler
indeholdende lgst arrangeret fibrgst veev (1,11). Det fibrgse
bindevaev fremstar uden karakteristisk billede og med varie-
rende celleteethed. Den ossgse komponent bestar af irreguleere
osteoidtrabekler samt umodent metaplastisk knogleveev. Der
er ingen kapseldannelse eller anden tydelig afgraeensning mel-
lem leesionens periferi og det omkringliggende knogleveev, idet
leesionens knoglevav fusionerer med det omliggende normale
knoglevaev (1).

FD kan ikke helbredes, og behandlingen afhenger af leesio-
nens omfang og patientens symptomer. Mild grad af FD kraever
ofte ingen behandling, hvorimod kosmetisk skaammende asym-
metri og smerter ofte vil ngdvendigggre kirurgisk konturering
af den ekspansive knogle (12). Medicinsk behandling med bis-
fosfonater har veeret anvendt for at mindske smerter og redu-
cere knoglenedbrydningen hos patienten med sveere tilfeelde af
FD (13).Imeget sjeeldne tilfeelde kan FD undergd malign trans-
formation, hvorfor klinisk og radiologisk langtidsopfglgning
anbefales (1). I narverende artikel prasenteres en 12-arig
dreng med FD i hgjre side af overkeben, og de hyppigste dif-
ferentialdiagnostiske overvejelser diskuteres.
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Faktaboks

Fibrgs dysplasi i keeberne

Alder: 10-20 ar
Kon: Ligeligt fordelt
Klinik og

lokalisation: Asymptomatisk langsomt voksende hee-
velse med normalt udseende slimhinde.
Displacering af teender og ansigtsasymme-
tri kan forekomme. Overkasben hyppigere
end underkaeben, oftest unilateralt i den
posteriore region.

Karakteristisk matteret glas-udseende frem-
kommet ved blandingen af fibrost og ossost
vaev, der fremstar diffust og ikke velafgraen-
set. | de tidlige stadier vil laesionen fremsta
mere radiolucent.

Fornyet veekstfase er set efter kirurgisk fjer-
nelse, estimeret 25 %-50 %. Der anbefales
langvarigt kontrolforlgb.

Radiologi:

Prognose:

Patienttilfeelde

En 12-arig dreng blev henvist fra den kommunale tandpleje til
Keebekirurgisk Afdeling, Aalborg Universitetshospital, for diagno-
stik og behandling af heevelse i hgjre side af overkaeben.

Anamnese

Ved rutinemeessig undersggelse hos den kommunale tandpleje
blev der identificeret en asymptomatisk heevelse svarende til hgj-
re kind. Patienten havde ikke bemerket haevelsen og havde ingen
symptomer.

Objektiv undersggelse

Ekstraoralt — Synlig hard heevelse over hgjre side af overkeben
straekkende sig fra naeseflgjen bagud mod kindbenet. Ingen gm-
hed ved palpation.

Intraoralt — Opdrivning i omslagsfolden streekkende sig fra 6+
til 3+ med normalt udseende slimhinde. Ingen smerter ved
palpation eller manipulation af overkeeben og ingen yderligere
forandringer svarende til patientens mundhule.

Radiologisk undersogelse

Oversigtsrgntgen i form af moonface- samt ortopantomografi
viste en radiopak udfyldning af hgjre sinus maxillaris med persi-
stens af 05+ og retention af 5+.

Tentativ diagnose

P& baggrund af ovenstdende anamnese og klinisk undersggelse
blev der stillet fplgende tentative diagnose: Dysplasia fibrosa ma-
xillae dexter.
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Histologi

Praeoperativ scanning

Fig. 1 Histologisk billede visende et fravaer af osteoblast-
celler omkring knogletrabekler.

Fig. 1 Histological image showing an absence of osteo-
blastic rimming around bony trabeculae.

Klinisk billede

Fig. 2 Praeoperativt billede visende unilateral ekspansion
i hojre side af overkeeben.

Fig. 2 Preoperative clinical photo showing unilateral en-
largement of the right maxilla.

Biopsi, histologisk undersggelse og diagnose
Til verificering af den tentative diagnose blev der fundet indika-
tion for biopsi. I lokalanalgesi blev der lagt en incision i omslags-
folden straekkende sig fra regio 6+ til 1+. Slimhinde og periost
blev frirougineret svarende til for- og lateralvaeggen af overkae-
ben, hvorefter der med trepanbor blev udtaget to biopsier af den
afficerede knogle. Veevet blev sendt til histologisk undersggelse pa
Patologisk Institut, Aalborg Universitetshospital. Det postopera-
tive forlgb var komplikationsfrit.

Praeparatet bestod af to vaevsstykker (henholdsvis 4 x 7 mm
og 4 x 3 mm) reprasenterende uregelmessige, forgrenede
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Fig. 3 Presoperativ CT-scanning viser en hgjresidig radio-
pak struktur svarende til for- og lateralveeggen af over-
keeben.

Fig. 3 Preoperative CT scan showing an opaque structure
at the right anterior and lateral wall of the maxilla.

knogleformationer med osteoidt praeg og mellemliggende fi-
brgst veev med hvirvlede strgg af sma tenformede celler. Der
blev ikke fundet mitoser eller atypiske celler. Knogletrabekler
var uden omkringliggende osteoblaster. Det histologiske bil-
lede var foreneligt med FD (Fig. 1).

Opfolgende behandling og efterforlob

Initialt blev der ikke fundet indikation for yderligere behandling,
da patienten var symptomfri uden kosmetiske eller funktionelle
gener. Ved firedrs kontrol fandtes synlig kosmetisk skeemmende
asymmetri af mellemansigtet samt manifest udfyldning af sulcus
alveolobuccalis superior (Fig. 2). CT-scanning viste en hgjresidig
radiopak struktur straekkende sig fra margo infraorbitalis ned
langs for- og lateralveeggen af overkaeben med udfyldning af sinus
maxillaris (Fig. 3).

Som fglge af de kosmetiske gener var der indikation for ki-
rurgisk konturering af det afficerede omrade. I generel ana-
stesi blev lagt en incision svarende til den tidligere cicatrice.
Slimhinde og periost blev frirougineret svarende til for- og la-
teralvaeggen af overkeben gdende frem til apertura piriformis
og op langs margo infraorbitalis (Fig. 4). Med bor, mejsel og
knoglefraeser, under skdnsom hensyntagen til n. infraorbitalis,
blev der foretaget konturering og afglatning af det afficerede
omréade. Vaevet blev sendt til histologisk undersggelse pé Pato-
logisk Institut, Aalborg Universitetshospital.
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Under operation
]

Fig. 4 Peroperativt billede af overkeebens forveeg for ki-
rurgisk konturering.

Fig. 4 Preoperative photo of the anterior maxillary wall be-
fore surgical contouring.

Det postoperative forlgb var komplikationsfrit, og den hi-
stologiske diagnose verificerede diagnosen FD. Postoperativ
CT-scanning viste konturering af knoglen og normalisering
af ansigtssymmetrien (Fig. 5). Ved todrs postoperativ kontrol
fandtes stationaere forhold. Patienten tilkendegav ingen funkti-
onelle eller kosmetiske gener samt normal sensibilitet svarende
til n. infraorbitalis. Der var derfor ikke indikation for yderligere
konturering, og patienten vil efterfelgende blive indkaldt til re-
gelmaessige etdrs kontroller.

Radices fremstar ikke i samme niveau pa henholdsvis Fig. 3
og Fig. 5 grundet forskellige projektioner.

Diskussion

Inervaerende artikel preesenteres en 12-arig dreng med FD i hgjre
side af overkaben. FD praesenterer sig klinisk som en langsomt
voksende asymptomatisk heevelse. Radiologisk fremstar knogle-
veevet radiolucent med radiopake forandringer. De kliniske og
radiologiske fund i det aktuelle patienttilfeelde var séledes karak-
teristisk for FD.

De hyppigste differentialdiagnostiske overvejelser til FD
omfatter de gvrige benigne fibro-ossgse laesioner: ossificerende
fibrom (OF), tidligere kendt som cemento-ossificerende fibrom,
samt ossgs dysplasi (OD), tidligere kendt som cementoossgs
dysplasi. Behandlingsstrategien for de fibro-ossgse forandrin-
ger er forskellig, hvorfor den histologiske diagnostik er afgg-
rende i forbindelse med behandlingsplanlegning.

OF er en relativt hyppigt forekommende benign tumor, der
praesenterer sig klinisk som en asymptomatisk langsomt vok-
sende velafgranset heevelse, hyppigst svarende til underkeeben
(1,14). OF forekommer oftest i 20-40-arsalderen og optrader
hyppigst hos kvinder. OF optreeder altid monoostotisk og fort-
seetter med at vokse livslangt og kan saledes medfore betydelige
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KLINISK RELEVANS

Fibros dysplasi er en godar-
tet lidelse, der kendetegnes
ved omdannelse af normalt
knogleveev til bindeveev in-
deholdende irreguleere knog-
letrabekler. Sygdommen de-
buterer oftest i barndommen
0g preesenterer sig som en
asymptomatisk langsomt
voksende heevelse, som kan
medfore kosmetisk skeem-
mende  ansigtsasymmetri,
displacering af teender, syns-
forstyrrelser samt nedsat
horelse. Fibros dysplasi kan
ikke helbredes, men den

Postoperativ scanning

patologiske omdannelse af
knogleveev til bindeveev op-
herer og bliver oftest inaktiv
i forbindelse med afsluttet
veekst. Mild grad af fibros
dysplasi kreever ofte ingen
behandling, hvorimod kos-
metisk skeemmende ansigts-
asymmetri og symptomer
ofte vil nedvendiggere kirur-
gisk konturering af laesionen.
| meget sjeeldne tilfeelde kan
der forekomme malign trans-
formation, hvorfor klinisk og
radiologisk opfelgning anbe-
fales.

Fig. 5 CT-scanning umiddelbart postoperativt viser kon-
turering af knoglen og normalisering af ansigtssymme-
trien, dog med bleddelshaevelse.

Fig. 5 Immediately postoperative CT scan shows contour-
ing of the bone and normalization of the facial symmetry,

with soft tissue swelling.
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funktionelle og kosmetiske gener for patienten. Radiologisk
ses en velafgranset uni- eller multilokuleer forandring indehol-
dende radiolucente og radiopake strukturer (1,14). Det histo-
logiske billede er praeget af fibrgst veev med modent eller/og
umodent knoglevaev samt cementlignende strukturer (1,14).
Histologisk er det ofte vanskeligt at skelne mellem knoglevav
og cement, hvorfor betegnelsen OF benyttes i dag i modsaet-
ning til den tidligere betegnelse cementoossificerende fibrom.
OF behandles ofte med kirurgisk resektion for at hindre fortsat
vaekst. Recidivfrekevensen angives at ligge imellem 1 og 68 %
(15). OF adskiller sig fra FD ved en tydelig afgraesning til det
omgivende vav og en senere debut. De kliniske og radiologiske
fund i det aktuelle patienttilfeelde var derfor mere karakteri-
stisk for FD end OF.

OD er en non-neoplastisk, benign fibro-ossgs forandring,
hvor normalt knoglevev erstattes af fibrgst vaev og metapla-
stisk knogle. OD menes at udgé fra fibroblaster i parodontal-
ligamentet (1). OD klassificeres i fire typer: periapikal OD, flo-
rid OD, fokal OD og familiaer gigantiform cementom, hvoraf
fokal OD som den eneste primart forekommer hos kaukasere.
OD prasenterer sig klinisk ved en oftest asymptomatisk for-
andring i den tandbarende del af knoglen i tet relation til
parodontalligamentet. Radiologisk varierer OD fra komplet
radiolucent til radiopakt med en tynd perifer radiolucent
randzone. I de fleste tilfeelde fremstar forandringen med va-
rierende radiopake og radiolucente omrader. Histologisk ses
varierende grader af celluleert fibrgst veev, modent og umo-
dent knogleveev og cement-lignende materiale, afhengigt af
udviklingsstadium. OD behandles oftest konservativt med
regelmaessigt kontrolregime for at forebygge parodontal syg-
dom og tandtab, men i visse tilfeelde er kirurgisk intervention
indiceret. Recidivfrekvensen er lav. OD adskiller sig fra FD ved

ABSTRACT (ENGLISH)

en senere debut, og makroskopisk er OD karakteriseret ved
et ofte grynet, blgdende veevsmateriale, som er vanskeligt at
fjerne in toto. Det praesenterede patienttilfeelde adskiller sig
séledes bade klinisk og radiologisk fra OD, hvorfor FD var den
oplagte tentative diagnose.

Behandlingen af FD varierer fra henholdende behandling til
kirurgisk konturering af leesionen ved kosmetiske og funktio-
nelle gener. Mindre monoostotiske forandringer i kaebeskelettet
kan ofte fjernes komplet ved enukleation eller resektion af det
afficerede omréde, hvorimod stgrre leesioner med diffus udbre-
delse, serligt i overkaben, kan vanskeligggre komplet fjernel-
se. Recidivfrekvens efter kirurgisk behandling af FD afhanger
af tidspunktet for den kirurgiske intervention. Omdannelsen af
knoglevev til bindevav aftager med alderen og bliver i de fle-
ste tilfeelde inaktiv i forbindelse med afsluttet vakst. Foretages
kirurgisk intervention fgr afslutning af normal skeletal vaekst,
kan en fornyet vakst forekomme hos 25-50 %, hvorfor det an-
befales at vente med kirurgisk behandling indtil afsluttet vaekst
(1). Idet aktuelle tilfeelde var det ngdvendigt at foretage kirur-
gisk konturering af det afficerede omréde for afslutning af den
skeletale vaekst som fglge af patientens udtalte kosmetiske ge-
ner. Malign transformation af FD er yderst sjaelden og estimeret
til at forekomme hos 0,4-3% (16-18). Straleterapi er beskrevet
som en hovedérsag til malign transformation (19,20). Imidler-
tid er malign transformation uden relation til strileterapi ogsé
beskrevet (17,18).

Taksigelser

Tandlaege Lars Nygaard, Kabekirurgisk Afdeling, Aalborg Uni-
versitetshospital, takkes for venligt udlan af kliniske fotos, initial
undersggelse samt efterfglgende kontrol af ovenneaevnte patient-
tilfeelde.

Fibrous Dysplasia — Case study with an observation period
of 2 years

Background - Fibrous dysplasia is a benign fibro-osseous
lesion, characterized by a pathological replacement of nor-
mal bone tissue by an excessive amount of benign fibrous
tissue concomitant with irregular immature bony trabecu-
lae. Fibrous dysplasia usually develops during childhood
and early adolescence and stabilises when skeletal matu-
rity is reached. The lesion presents itself as a slow-growing
and painless swelling of the affected area causing potential
cosmetic deformity, displacement of teeth and functional
problems. Depending of the nature and size of the lesion,
treatment varies from regular recall examinations to surgical
intervention of the affected areas.

Case study - A twelve-year-old boy was referred to the De-
partment of Oral and Maxillofacial Surgery, Aalborg University
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Hospital, for diagnosis and treatment of an asymptomatic
swelling of the maxilla. Biopsy and histological examination
revealed the diagnosis of fibrous dysplasia. As a result of
cosmetic deformity the patient was treated in the affected
area with surgical contouring. At 2 year post-operative fol-
low-up, the patient appeared without cosmetic or functional
complaints.

Conclusion — Fibrous dysplasia is a benign fibro-osseous
lesion with the jaws being among the most commonly af-
fected sites. A long-term clinical and radiologic follow-up is
recommended considering development of fibrous dysplasia
can cause cosmetic and functional deformities, weakening
of the bone with the risk of jaw fracture and in rare cases
malignant transformation. At 2 years post-operative clinical
and radiographical follow-up the current patient showed sta-
tionary conditions.
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Garrison Dental Solutions | Kan bestilles hos de fleste dentaldepoter
Ring +49(0)2451 971 409 | info@garrisondental.net | www.garrisondental.com

Composi-Tight® 3D XR st

60-dage-pengeretur-garanti

System Kit med bla og orange ringe:

- 2 Soft Face 3DXR Extra retentionsringe (bla)
- 1 Soft Face 3D ring (orange)

- 100 Slick Bands non-stick matricer, assorteret
- 100 Wedge Wands plastkiler med handtag

Garrison

*Alle tilbud geelder indtil 31. juli 2015, s laenge lager haves. Fejl og specifkationer kan aendres uden varsel. Alle priser er vejledende udsalgspriser inkl. moms.
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