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Definitief Concept Leidraad

FIBREUZE DYSPLASIE

Algemeen:

zeldzaam

oorzaak onbekend, vermoedelijk een mutatie in het GNAS1 gen op chromosoom 20

komt gewoonlijk tot staan als patiént is uitgegroeid

histopathologie kan onduidelijk zijn

melden aan commissie beentumoren

maligne ontaarding is beschreven maar is zeer zeldzaam

differentiaal diagnostisch moet vooral worden gedacht aan een ossificerend fibroom. Fibreuze
dysplasie kan ook gelijkenis vertonen met chronische scleroserende osteomyelitis, ziekte van
Paget en een osteosarcoom

bij fibreuze dysplasie is normaal bot vervangen door een losmazig fibreus weefsel waarin
lukraak gerangschikte bottrabeculae zijn gelegen (dit wordt wel beschreven als gelijkend op
Chinese lettertekens). Deze trabeculae, die vaak een groot aantal osteocyten herbergen,
ontberen de voor normale trabeculae kenmerkende randzone met osteoblasten. Voor
pathologen kan fibreuze dysplasie soms moeilijk te onderscheiden zijn van andere osseuze
dysplasieén. Een herbeoordeling van de microscopie door een op dit domein ervaren
patholoog kan raadzaam zijn.

Mono-ostotisch:

vnl. bovenkaak/ craniofaciale gebied; kinderen en jong volwassenen

migratie gebitselementen; normale bedekkende mucosa. In de bovenkaak bevindt de
afwijking zich vaak aan de buccale zijde waardoor een asymmetrie van het gelaat kan
ontstaan.

Ro6: OPT en zo nodig tandfilms: uni/ multiloculaire diffuse lucenties; matglas: toegenomen
trabeculair aspect

(CB)CT-scans van kaak en schedel voor vaststelling uitbreiding

Th: bevestiging diagnose door biopt. Kinderen en jong volwassenen verwijzen naar kinderarts
om poli-ostotische vorm en endocriene afwijkingen uit te sluiten; 2-jaarlijkse controle alleen op
psychosociale indicatie; patiént bij progressie retour; zo nodig postpuberale correctieve
chirurgie, maar zo lang mogelijk uitstellen; door het diffuse karakter is volledige verwijdering
niet mogelijk; Behandeling in een centrum wordt aanbevolen.

Poly-ostotisch:

Jaffe-type: botlaesies en café au lait viekken huid

McCune-Albright: botlaesies en endocriene afwijkingen: hypofyse, (bij)schildklier, ovarium

R6: OPT en zo nodig tandfiims: multiloculaire diffuse lucenties, dunne geéxpandeerde
corticalis, identiek aan dat van de mono-ostotische vorm.

voor bepalen van de uitbreiding van de afwijking: skeletscan en lokale CT-scan

Th: consult kindergeneeskunde (orthopedie/ endocrinologie). Behandeling in een centrum
wordt aanbevolen. In centrumsetting kan ook een behandeling met bijvoorbeeld bisfosfonaten
of denosumab worden overwogen, hierbij moet met de kleine kans op medicatie gerelateerde
osteonecrose rekening worden gehouden.
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