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Streszczenie

Przedstawiamy przypadek ze wzgledu na rzadkos¢ wystgpowania dysplazji widknistej,
w szczegolnosci z zatokopochodnym powiktaniem wewngtrzczaszkowym.
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Abstract

We presented patient with dysplasia fibrosa in course of sinusogenic intracranial compli-

cation because of very rare occurrence.

Key words: dyplazja fibrosa, intracranial complication.

(Postepy w Chirurgii Glowy i Szyi 2017; 2: 10-12)

Wstep

Dysplazja widknista (fibrous dysplasia — FD) to
wolno postepujacy proces przebudowy zdrowej kosci
w tkanke i kos¢ o charakterze widknistym. Wyrdznia
si¢ trzy typy powyzszego uszkodzenia widknisto-kost-
nego: kostniaka, dysplazje widknistg (FD) i widknia-
ka kostniejacego (ossifying fibroma — OF). Dysplazja
wléknista stanowi 2,5% wszystkich zmian rozrostowych
kosci, w tym 7,5% nieztosliwych nowotworéw. Dyspla-
zja widknista wystgpuje w trzech wariantach: pojedyn-
cze ognisko w kosci, zmiany wieloogniskowe lub zesp6t
McCune’a-Albrighta (ktéremu towarzyszg zaburzenia
endokrynologiczne oraz hiperpigmentacja skory). Posta¢
jednoogniskowa jest najczgsciej spotykana i stanowi ok.
75% przypadkow.

Rozpoznanie ustala si¢ na podstawie badania histo-
logicznego oraz radiologicznego. W badaniu radiolo-
gicznym w przypadku dysplazji widoczna jest zdrowa
kos¢ z elementami ,,krysztatlowej kosci”, z niewidocz-
nym beleczkowaniem. Klinicznie dysplazja moze prze-
biegaé bezobjawowo, w przypadku bardzo rozlegtych
zmian chory zglasza silne dolegliwosci bélowe. W ba-
daniu laryngologicznym zwraca uwage deformacja lub
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ztamanie kosci i zaburzenia stuchu lub wzroku — w za-
leznosci od lokalizacji zmian. Z kolei histologicznie
dochodzi do mutacji genu GNASI, co wigze si¢ z akty-
wacja biatka Gs i wywoluje zaburzenia produkcji tkan-
ki wiéknistej oraz wzrost ekspresji kostnych komérek
progenitorowych.

Nie ma jednoznacznych standardéw postepowania
terapeutycznego w przypadku FD. Chorzy bez objawow
powinni by¢é poddawani kontroli laryngologicznej co
6 miesigcy. Kiedy pojawiajg si¢ objawy kliniczne,
co wigze si¢ z pogorszeniem jakosci zycia chorego,
konieczne jest leczenie chirurgiczne endoskopowe lub
endoskopowe w polaczeniu z dojSciem zewngtrznym.

Infekcja wychodzaca z zatok przynosowych moze
si¢ rozprzestrzeniaé¢ w kierunku otaczajacych tkanek,
szczegblnie oczodotu oraz przedniego dotu czaszki.
Wigze si¢ to z mozliwoscia wystapienia powiktan zato-
kopochodnych zaréwno oczodotowych, jak i wewnatrz-
czaszkowych.

Zatokopochodne powiklania wewnatrzczaszkowe sa
nastepstwem anatomicznych zwigzkéw zatok przynoso-
wych z przednim i Srodkowym dotem czaszki. Najcze-
Sciej punktem wyjscia powiklan sg stany zapalne zatok
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czotowych, zatok sitowych, klinowych, bardzo rzadko
zatok szczekowych. Powiklania zatokopochodne naj-
czesciej wystepujg u chorych z przewlektym zaostrzo-
nym zapaleniem zatok przynosowych.

Nalezy zwrdéci¢ uwage, ze powiklania mogg sie poja-
wi¢ wskutek urazéw twarzoczaszki drogg ubytkéw kost-
nych, u chorych z uszkodzeniami widknisto-kostnymi, po
niekompletnych zabiegach endoskopowych nosa i zatok
przynosowych lub z dojscia zewngtrznego. Wazng rolg
w rozwoju powiklan odgrywa zapalenie ggbczastego Srod-
koscia kosci czaszki, zwlaszcza kosci czolowej. Zawarta
w nich sie¢ cienkosciennych naczyn zylnych (zyty Bre-
cheta) tworzy jednolity uktad kanatéw zylnych bez wzgle-
du na granice anatomiczne kosci. W zwigzku z tym ma
polaczenia z zytami powlok czaszki, zytami opony twar-
dej i platami czotowymi. W naczyniach tych obserwuje
si¢ zwolniony przeptyw krwi, sg one bezzastawkowe,
maja bliski kontakt ze zmieniong zapalnie (ropnie) bto-
ng Sluzowy zatok, co sprzyja tworzeniu si¢ w ich swietle
zakazonych zakrzep6w. Prowadzi to do rozwoju ognisk
osteomielotycznych scian zatok, szczegdlnie zatoki czoto-
wej. Ponadto zawierajace grubg istote gabczastg kosci pta-
skie u os6b miodych sg bardziej podatne na rozwdj zmian
osteomielotycznych i w zwigzku z tym mozliwe jest wy-
stapienie powiklain wewnatrzczaszkowych. Zatokopo-
chodny ropniak podtwardéwkowy, zwlaszcza u mtodych
mezczyzn, moze by¢ nastgpstwem wstecznego szerzenia
si¢ zakazenia z septycznego zakrzepowego zapalenia zyt
szpiku kostnego w scianie tylnej zatoki czolowej. Wsréd
powiktan wewnatrzczaszkowych zatokopochodnych na-
lezy wyr6znié: zapalenie opon mézgowo-rdzeniowych,
ropien plata czolowego, ropniaka nad- i podtwardéwko-
wego, zakrzepowe zapalenie zatoki jamistej.

Opis przypadkv

Pacjent 37-letni zostal przekazany w trybie pilnym
do Kliniki Otolaryngologii i Onkologii Laryngologicz-
nej Uniwersytetu Medycznego w Poznaniu z Oddziatu
Neurologii Szpitala Wojewddzkiego z powodu silnych
béléw glowy w okolicy czotowej po stronie lewej,
obrzgku oraz duzej tkliwosci tego obszaru podczas ba-
dania palpacyjnego. W wywiadzie stwierdzono: infekcje
gbrnych drég oddechowych utrzymujacg si¢ od 3 tygo-
dni, goraczke (do 39°C), nudnosci, wymioty, ponadto
nadwrazliwos¢ na dZzwigki i zapachy. W badaniu laryn-
gologicznym wykazano bolesno$¢ uciskowa w okolicy
czotowej i skroniowej lewej, ponadto w obrgbie nosa
— przekrwiong blone §luzowa, skrzywienie przegrody,
obrzek i przekrwienie malzowin nosowych dolnych,
obecnos¢ tresci ropnej w przewodzie nosowym $rod-
kowym. Poza tym w badaniu otorynolaryngologicznym
nie stwierdzono zadnych nieprawidlowosci.

W momencie przyjg¢cia do szpitala w badaniu neu-
rologicznym z odchylert wykazano sztywnos¢ karku na
2 palce i obustronny objaw Kerniga.
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Wykonano w trybie ostrodyzurowym tomografi¢
komputerowg, w ktérej uwidoczniono na przedniej
sklepistosci lewego plata czolowego ropniaka nadtwar-
déwkowego, ponadto ku dotowi od powyzszej zmiany
— ubytek kostny w tylnej Scianie zatoki czolowej. W za-
toce stwierdzono przestrzen z gesta trescig o wymiarach
23 x 17 mm, ktéra wypuklata si¢ w kierunku plata czo-
towego, uciskata tkank¢ mézgowa lewego plata czoto-
wego i powodowala brzezne wzmocnienie kontrastowe
przylegtych opon mézgowych. Ze wzgledu na obraz
kliniczny oraz radiologiczny podj¢to decyzje o wyko-
naniu zabiegu chirurgicznego w trybie pilnym — czyn-
nosciowo-endoskopowej chirurgii zatok przynosowych
(functional endoscopic sinus surgery — FESS) z dojscia
podwdjnego. Podczas zabiegu usunigto FD zatoki czo-
towej oraz ewakuowano ropniaka nadtwardéwkowego
plata czotowego przy uzyciu neuronawigacji. Materiat
tkankowy przestano do badania histopatologicznego.
Wynik badania (nr. H-9251/17): dysplasia fibrosa ossis.
Zlecono celowang antybiotykoterapi¢. Okres poopera-
cyjny przebiegal bez powiktan. Pacjent w 15. dobie zo-
stal wypisany do domu w stanie miejscowym i ogélnym
dobrym. Pozostaje pod stalg, okresowg kontrolg laryn-
gologiczng poradni przyklinicznej.

Omowienie

Akashi i wsp. na podstawie badain retrospektywnych
podkreslajg trudnosci w diagnostyce radiologiczne;j
i histopatologicznej zmian wiéknisto-kostnych [1].
Zréznicowanie FD i OF jest wazne, poniewaz stosuje
si¢ inne badania kliniczne w przypadku tych zmian.
Widkniak kostniejacy jest guzem i wykazuje zwigkszo-
ng proliferacj¢ z ekspansja kostna. Ponadto operacje,
infekcje, ekstrakcje zeb6éw i uraz moga by¢ czynnikami
proliferacji OF [2].

Co wazne, OF czesto ma dobrze zdefiniowany mar-
gines okreslony liniami radiologicznymi i wystepuje
w postaci torbieli [pojedynczych (75%) lub wieloogni-
skowych (25%)] lub w postaci mieszanej. W odréznie-
niu od FD, radiologiczny ksztalt OF jest okragly lub
owalny. Obraz radiologiczny OF jest charakterystyczny
— jasne obrzeze wok6t mieszanej lub nieprzepuszczal-
nej dla promieni rentgenowskich zmiany. Z kolei Liu
i wsp. opisuja, ze w obrazie radiologicznym zmiana
dysplastyczna otoczona jest jasng torebka oddzielajaca
bardziej dojrzala, wewnetrzng cz¢s$¢ nieprzepuszczaja-
cg promieniowania od otaczajacej kosci [3]. Widkniak
kostniejgcy moze przyjmowaé nieregularny ksztatt —
w takim przypadku obserwuje si¢ szybki nawr6t i pro-
gresje¢ guza. Resorpcja korzenia sasiedniego zg¢ba jest
réwniez efektem patologicznym OF. Histopatologiczne
réznicowanie FD z OF jest trudne. Wi6kniak kostnie-
jacy wystepuje w trzech histopatologicznych wzorach:
skostnialym, cementowym, spichrzowym. Najczestsza
jest forma skostniata, niekiedy niemozliwa do zréznico-
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wania z FD z matymi, nieregularnymi beleczkami kost-
nymi, typowo otoczonymi przez osteoblasty. Elementy
zrebu sg hiperkomoérkowe, a komoérki widkniste nie
majg charakterystycznych, atypowych cech cytologicz-
nych. Otaczajgce osteoblasty maja minimalne rozmiary,
a nieregularne beleczki sg czesto blaszkowe, gdy zmia-
ny dojrzewajg. Szczeliny okotobiegunowe mogg by¢ ce-
chg charakterystyczng FD i cenng mikroskopowg cecha
odrézniajaca te dwie jednostki, jednak analiza mutacji
genu GNAS moze by¢ jedynym dodatkowym badaniem
réznicujacym FD i OF. Wyniki leczenia chirurgicznego
FD i OF s3 rézne. Widkniak kostniejacy czgsto moze
by¢ rozpoznawany w torbieli zatok, poniewaz tor-
biel rozdziela zmiang¢ od przylegajacej zdrowej kosci.
Diagnostyka radiologiczna i histopatologiczna zmian
widknisto-kostnych jest trudna, mozna je zré6znicowaé
tylko na podstawie wynikéw leczenia chirurgicznego.
W piSmiennictwie podkresla si¢, ze zmiany widkni-
sto-kostne mogg towarzyszy¢ stanom zapalnym zatok
przynosowych, przewleklym stanom zapalnym szpiku
kosci ptaskich, co mialo miejsce u przedstawionego
chorego. W przebiegu klinicznym doszto do powikta-
nia wewnatrzczaszkowego zatokopochodnego w postaci
ropniaka nadtwardéwkowego.

W pismiennictwie podkresla si¢, ze w przypadkach
z rozpoznanym procesem widknisto-kostnym nie nalezy
wykonywac zabiegé6w rekonstrukcyjnych i implantéw.

Dysplazja widknista jest tagodng chorobg z predys-
pozycjami genetycznymi, ktéra prawdopodobnie sta-
nowi 7,5% wszystkich tagodnych nowotworéw kosci.
Wedtug czgsci autoréw wystepuje z réwng czestoscia
u obu plci, a sredni wiek rozpoznania wynosi 43 lata.
Z kolei inni autorzy uwazaja, ze FD czgsciej pojawia si¢
u kobiet i wystepuje w pierwszej albo drugiej dekadzie
zycia. Kobiety byty bardziej narazone niz me¢zczyzni,
chociaz réznica ta nie byta znaczaca. Barrionuevo i wsp.
wyr6znili w przypadku FD kosci skroniowej trzy etapy
postepu choroby: faze utajong, faze¢ objawowa i faze
kompilacyjng. Ten podzial moze by¢ réwniez zastoso-
wany dla FD jam nosa i zatok przynosowych, mimo ze
u wielu pacjentéw nie stwierdza si¢ objawéw we wcze-
snym etapie i kazdy pacjent moze miec je nietypowe.
W diagnostyce przedoperacyjnej kazdy chory musi mie¢
wykonang tomografi¢ komputerowg. Sposréd wszyst-
kich badaii metodg tomografii komputerowej w 75%
zostala zdiagnozowana FD, a w pozostatych 25% OF
lub podejrzany nowotwor ztosliwy. Badanie metoda to-
mografii komputerowej nie tylko obrazuje lokalizacj¢
zmiany, lecz takze jest pomocne w zdiagnozowaniu.
Jednak do postawienia ostatecznej diagnozy potrzeb-
ne jest badanie histopatologiczne. Czasami trudno jest
zréznicowa¢ FD i OF na podstawie obrazéw tomografii
komputerowej w poczatkowym etapie choroby. W ba-
daniach DiCaprio i wsp. sklasyfikowano trzy postaci:
jednoogniskowa (70%), wieloogniskowa (27%) i zesp6t
McCune’a-Albrighta (3%).
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Wielu autoréw zaktada, ze mutacja genu GNAS
na chromosomie 20q13.2-13.3 odpowiada za procesy
widéknisto-dysplastyczne. W stanach patologicznych
normalna kos¢ jest zastepowana przez zdezorganizowa-
ne beleczki kostne i wrzecionowate komoérki otoczone
macierzg widknista. Sg trzy teorie dotyczace etiologii
tej choroby. Jedng z nich jest nieprawidlowe réznico-
wanie si¢ mezenchymy podczas tworzenia kosci, druga
— utrzymywanie kosci w niedojrzatym stadium tkanko-
wym, a trzecig — zaburzenie kosci ggbczastej. Wedlug
Alperta i Severta procesy dysplastyczno-wtokniste w re-
gionie glowy i szyi lokalizujg si¢ najczgsciej w szczece
i zuchwie. Poza tym na podstawie piSmiennictwa mozna
stwierdzié, ze zajecie kosci sitowej jest rzadkie. Z kolei
inni autorzy podkreslaja, ze najczestszym miejscem roz-
winigcia si¢ FD w zatokach przynosowych jest zatoka
klinowa, a nastgpnie zatoki sitowe i szczgkowe. Sposréd
czterech zatok lokalizacjg o najwyzszej zachorowalno-
$ci sg kolejno: zatoki klinowe, sitowe, szczgkowe i czo-
towe. Niektérzy autorzy zwracajg uwage, ze procesy
dysplastyczne dotyczg w 39% przypadkow jamy nosa,
a w 21% oczodotu. Chen i wsp. wykazali, ze pacjenci
zazwyczaj skarza si¢ na przekrwienie btony sluzowe;j
nosa (> 34%), béle glowy i twarzy oraz nawracajace za-
palenie zatok i zaburzenia widzenia. Wydaje sig, ze ten
wynik wigze si¢ z 39% zmian zlokalizowanych w jamie
nosowej. W przegladzie pismiennictwa nie ma donie-
siefi dotyczacych wspotwystgpowania FD z powiklaniem
zatokopochodnym. W zwigzku z tym autorzy chca pod-
kresli¢ mozliwos¢ koincydencji tych dwéch proceséw
chorobowych.
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