Fibrozni kostni dysplazie

Fibrozni kostni dysplazie (neboli Jaffé-Lichtensteinova nemoc) je
Castéjsi, nedédi¢né onemocnéni charakterizované pritomnosti expanzivni
vazivové-kostni tkané uvnitr diafyz a metafyz rostoucich kosti (ev.

i dalSimi priznaky).

Patologicka anatomie

= nahrada spongidézy (hl. dlouhych) kosti bunéénym vazivem (dif.
dg. fibrosarkom) u mladych lidi

= vazivo nékdy uspordadano noduldrné, obsahuje tramecky pletivové
kosti bez osteoblastickych lemi Fibrézni kostni dysplézie licni kosti (os

= pravdépodobné jde o poruchu vyvoje kostni tkané (zastaven ve zygomaticum)
fazi pletivové kosti, nedochazi k preméné v kost lamelarni)

Klinicky obraz

= kosti poddajné na tlak, byvaji deformovany (femur tvaru pastyiské hole), tendence k patologickym
zlomeninam

= bolestivé zdureni, kulhdni, zkrat koncetin, genu varum nebo valgum

= vyskyt ve formé monoostotické a polyostotické

= McCunetv-Albrighttiv syndrom: sdruzeni polyostotické formy fibrosni dysplasie s loZisky hyperpigmentace
v lumbalni krajiné, endokrinnimi poruchami (predevsim pubertas praecox) a patologickymi zménami v
kycelnich kloubech (jen u Zen)

= familiarni fibrézni dysplazie v Celistech vede k cherubismu

Rentgenovy obraz

= nepravidelna cysticka splyvajici projasnéni uvnitr kosti (,,mlé¢né sklo*)
= ztenceni kortikalis

Terapie

= exkochleace, spongioplastika
= korek¢ni osteotomie, prolongace zevnim fixadtorem

Odkazy
Souvisejici ¢clanky
= Osifikujici fibrom

= Cherubismus
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Souvisejici ¢clanky

Vrozené mnohocetné exostézy

Enchondromatéza (Ollierova choroba)

Osteogenesis imperfecta

Morbus Albers-Schonberg (mramorovitost kosti, osteoskleréza, osteopetrdza)
Osteopoikiléza (osteopoikilie)
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