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Czaszkowo-twarzowa posta¢ dysplazji wtdknistej prowadzi¢ moze do zaburzen w obre-
bie struktur kostnych czesci twarzowej czaszki, powodujac anatomiczne i czynno$ciowe
nieprawidlowoséci w obrebie uktadu stomatognatycznego, wymagajace leczenia wielospe-
cjalistycznego. W zaleznosci od umiejscowienia zmian dysplastycznych, zaawansowania
i przebiegu choroby, kazdy pacjent prezentuje swoisty obraz zaburzen i wymaga indywi-
dualnego podejécia terapeutycznego. Leczenie protetyczne pacjentéw w wieku rozwojo-
wym wymaga regularnych wizyt kontrolnych, czestych korekt lub wymiany uzupelnien
protetycznych. Jest to szczegdlnie wazne u 0sob, u ktorych podloze protetyczne zdefor-
mowane jest w przebiegu takich zaburzen, jak dysplazja wléknista badz w nastepstwie
licznych zabiegéw chirurgicznych. Skuteczno$¢ postepowania terapeutycznego, ktore
w takich przypadkach musi by¢ wielospecjalistyczne, zalezy w ogromnym stopniu od za-
angazowania i wspolpracy pacjenta oraz jego opiekunéw. Na przykladzie leczonego pa-
cjenta ze zdiagnozowana dysplazja widknista, rozleglymi brakami zebowymi, deforma-
cjami podloza protetycznego po przebytych licznych zabiegach chirurgicznych w obrebie
tkanek ukladu stomatognatycznego przedstawiono problemy w rehabilitacji protetycznej
czaszkowo-twarzowej postaci dysplazji wldknistej.

z otwieraniem ust, rozdrabnianiem pokarmaow, artykulacjg

Dysplazja wtdknista jest rzadka chorobg genetyczng
polegajaca na miejscowej zmianie struktury tkanki kostnej
w tkanke witdknistg. Postac czaszkowo-twarzowa ujawnia
sie zazwyczaj u matych dzieci i najczesciej ma charakter
poliostyczny — wieloogniskowy, w ktérej zmiany dotyczg nie
jednej, ale wielu kosci.

Czaszkowo-twarzowa postac¢ dysplazji wtdknistej jest
chorobg przewlekts. Poczagtkowo mogg pojawic sie obrzeki
okolicznych tkanek miekkich oraz zlokalizowane dolegliwosci
boélowe (1). W dalszym przebiegu schorzenia dochodzi do
deformacji kosci, mogacych prowadzi¢ do zaburzen anato-
micznych w ukfadzie stomatognatycznym i w konsekwencji
do zaburzen czynnosciowych, takich jak: trudnosci zwigzane

dzwiekow (2). W wyniku postepujgcych zmian dysplastycz-
nych moze dojs¢ do przedwczesnej utraty zebédw mlecznych
i do nieprawidtowosci zebowo-zgryzowych w uzebieniu sta-
tym na skutek zaburzonego wyrzynania i rozwoju zebow.
Charakterystycznym dla okresow zaostrzen przebiegajgcych
z zapaleniem kosci oraz tkanek miekkich jest silny, rwacy
bdl (3). Na skutek ucisku nerwow przez rozrastajgce sie tkanki
moze dochodzi¢ réwniez do parestezji w obrebie twarzy.
W zaleznosci od lokalizacji i wielkosci zmian mogg pojawic
sie takie zaburzenia, jak: zmiana ostrosci widzenia, wytrzeszcz
gatki ocznej, niedroznos$¢ drdg tzowych, nosa, uposledzenie
stuchu. W skrajnych przypadkach moze dojs¢ do patologicz-
nego ztamania kosSci objetej procesem chorobowym (4-6).
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U wielu pacjentow w poczatkowych stadiach schorzenia
nie wystepujg zadne objawy, a diagnoza jest stawiana na
podstawie zdjecia radiologicznego (wykonanego z innej
przyczyny), po potwierdzeniu badaniem histopatologicznym.
Obraz radiologiczny podlega swoistej ewolucji w przebiegu
choroby. W poczatkowych etapach zmiany uwidaczniajg
sie jako torbielowatego ksztattu ubytki osteolityczne, przy
braku wyraznej granicy miedzy koscig zbitg a ggbczasta.
W pédiniejszych stadiach pojawia sie zatarcie struktury kosci
dajace charakterystyczny obraz poréwnywany do ,,matowe-
go szkta”, , ktaczkdw waty”, ,zamieci Snieznej” badz ,,skorki
pomaranczy”. Zaawansowane stadia dajg obraz mieszany,
wynikajacy z obecnosci zaréwno zmian sklerotycznych, jak
i obszaréw rozrzedzenia kosci. W réznicowaniu dysplazji
widknistej nalezy brac¢ pod uwage wtdkniaka kostniejgcego,
chorobe Pageta, wewnatrzustng zmiane olbrzymiokomor-
kowg, samotng torbiel kostng oraz cherubizm (7).

W przebiegu choroby, na skutek zaburzen w obrebie
struktur kostnych czesci twarzowej czaszki moze dochodzi¢
do powstania nieprawidtowosci anatomicznych i czynnoscio-
wych w obrebie uktadu stomatognatycznego, wymagajgcych
leczenia wielospecjalistycznego. Czesto konieczna jest in-
terwencja chirurgiczna w celu korekty zmienionych tkanek.
Wystepujgce u pacjentow braki w uzebieniu oraz przemiesz-
czenia zebow niejednokrotnie wymagajg leczenia ortodon-
tycznego i rehabilitacji protetycznej. Leczenie protetyczne
mtodocianych pacjentéw z rozpoznang dysplazjg wtdknistg
jest trudne ze wzgledu na ciggle zmieniajgce sie warunki
podtoza protetycznego, zwtaszcza u 0séb z niezakoriczonym
wzrostem kostnym w aktywnej fazie schorzenia.

OPIS PRZYPADKU

Trzynastoletni pacjent zgtosit sie do Katedry Protetyki
Stomatologicznej Warszawskiego Uniwersytetu Medycz-
nego na konsultacje protetyczng. W wywiadzie rozpoznane
wczesniej: szczekowo-twarzowa postac dysplazji widknistej,
zespot wielonarzagdowych wad wrodzonych, tj. koarktacja
i hipoplazja aorty piersiowej i brzusznej, wrodzone zwezenie
przetyku i odbytu, anomalie drég zétciowych, wnetrostwo
obustronne; znaczny niedobdr wzrostu (pacjent leczony
hormonem wzrostu), nadcisnienie tetnicze, hipokalce-
mia (suplementowana wapniem).

Chtopiec pozostawat pod opiekg Instytutu Matki i Dziecka
w Warszawie, gdzie przeprowadzone zostaty liczne zabiegi
chirurgiczne w obrebie uktadu stomatognatycznego. Na pod-
stawie badania histopatologicznego (2010 r.) pobranych
wycinkéw tkanek postawiono rozpoznanie dysplazji wtdkni-
stej. Zmiany dysplastyczne wystepujace w obrebie wyrostka
zebodotowego szczeki i czesci zebodotowej zuchwy nigdy
nie dawaty objawdow bdélowych. Pierwszym symptomem
choroby, juz w okresie noworodkowym, byty nadzigslaki
wyrostka zebodotowego szczeki, usuniete wraz z zawigzkiem
zeba mlecznego. Kolejne zabiegi chirurgiczne w pdzniejszych
latach miaty na celu usuniecie nadzigs$lakéw w zuchwie oraz
zmian dysplastycznych w obrebie wyrostka zebodotowego
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szczeki i czesci zebodotowej zuchwy po stronie prawe;.
Podczas zabiegdw chirurgicznych sukcesywnie usuwane byty
zawigzki zebow z obszarow dotknietych chorobg.

Przed rozpoczeciem leczenia protetycznego w jamie
ustnej stwierdzono obecnos¢ jedynie zebdéw 21 oraz 12
w |l stopniu ruchomosci (ryc. 1, 2). Znaczna deformacja
tkanek podtoza protetycznego obejmowata czes¢ zebo-
dotowgq bezzebnej zuchwy w odcinku przednim oraz po
stronie prawej i byta nastepstwem wczesniejszych zabiegow
chirurgicznych usuniecia zmian dysplastycznych oraz zebéw
zatrzymanych (ryc. 3). Widoczne byty obnizenie wysokosci
zwarcia oraz zmiany w rysach twarzy (ryc. 4). Na zdjeciu pan-
tomograficznym widoczne rozrzedzenie struktury kostnej
w okolicy konglomeratu tkanek zebopochodnych w central-
nej czesci zuchwy (ryc. 5). Badanie CBCT uwidocznito liczne
anomalie w obrebie szczeki i zuchwy (ryc. 6).

Ze wzgledu na stan podtoza protetycznego, braki klasy V
w zuchwie i klasy IV w szczece wedtug Galasinskiej-Lands-
bergerowej, zaplanowano leczenie z zastosowaniem protez
ruchomych — protezy czeSciowe]j osiadajgcej gérnej oraz

Ryc. 1. Zdjecie zewnatrzustne - stan przed leczeniem prote-
tycznym

n

Ryc. 2. Zdjecie wewnatrzustne — stan podloza przed leczeniem
protetycznym w szczece
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Ryc. 3. Zdjecie zewnatrzustne — stan podloza przed leczeniem
protetycznym w zuchwie

Ryc. 5. Zdjecie pantomograficzne wykonane przed przystapie-
niem do leczenia protetycznego

protezy catkowitej dolnej. Uzupetnienia protetyczne wyko-
nano wedtug ogdlnie przyjetych zasad z uwzglednieniem wy-
bidrczo odcigzajgcego wycisku czynnosciowego i ustaleniem
prawidtowej relacji przestrzennej zuchwy (ryc. 7). Dodatkowo
uzupetnienia podscielono miekkim materiatem na bazie
silikonu (Mollosil, Detax). Uzyskano bardzo dobrg retencje
i stabilizacje protezy gérnej. Natomiast ze wzgledu na trudne
warunki podfoza protetycznego w zuchwie, retencja protezy
dolnej byta niezadowalajgca. Podczas wizyt kontrolnych
pacjent zgtaszat utrudniong adaptacje do protez na skutek
wzmozonego wydzielania sliny oraz trudnosci w utrzymaniu
protezy dolnej w jamie ustnej podczas czynnosci zucia, mowy
i potykania. W kolejnym etapie zaplanowano dalszg diagno-
styke, w celu oceny progresji zmian oraz mozliwosci leczenia
interdyscyplinarnego, w tym implantoprotetycznego.
Wykonane uzupetnienia protetyczne pacjent uzytkowat
nieregularnie. W krétkim czasie doszto do utraty zeba 12
z powodu urazu twarzy podczas meczu pitki noznej. Proteza
zostata naprawiona, zgb 12 dostawiono do uzytkowane;j
protezy gornej (ryc. 8). Ze wzgledu na powiktania ogdlno-
medyczne wynikajgce z wrodzonych wad wielonarzgdowych

Ryc. 6. Tréjwymiarowy obraz CBCT - stan przed leczeniem
protetycznym

i liczne hospitalizacje, nie udato sie utrzymac regularnego
rygoru wizyt kontrolnych. Pacjent zaprzestat uzytkowania
protez z powodu wystgpienia odlezyny pod ptytg protezy
gbrnej oraz wyrzynajgcego sie zeba 13 (ryc. 9). Po rozmo-
wie telefonicznej z mamg chtopca ustalono termin wizyty
kontrolnej, na ktdrej uzupetnienia protetyczne zostaty sko-
rygowane i ponownie podscielone miekkim materiatem.
W dalszym etapie leczenia zaplanowano kolejne zabiegi
chirurgiczne korygujgce zmiany w obrebie linii posrodkowe;j
w zuchwie oraz monitorowanie zmian podtoza protetycz-
nego w obszarze konglomeratow tkanek zebopochodnych
i zebow zatrzymanych. Po interwencji chirurgicznej zapla-
nowano korekte uzytkowanych uzupetnien protetycznych
lub wykonanie nowych protez w zaleznosci od rozlegtosci
pozabiegowych zmian podtoza protetycznego oraz zmian
wzrostowych w obrebie czesci twarzowej czaszki.

Ze wzgledu na czeste hospitalizacje pacjenta, zaburzajace
harmonogram wizyt, a nade wszystko brak checi wspotpracy
zarowno ze strony mamy, jak tez chtopca, dalszg rehabilita-
cje protetyczng oraz planowane leczenie interdyscyplinarne
odroczono.
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Ryc. 9. Zdjecie zewnatrzustne - zab 13 w trakcie wyrzynania

Dyskusja

Dysplazja witdknista jest wrodzonym schorzeniem me-
tabolicznym charakteryzujgcym sie zamiang prawidtowej
struktury istoty ggbczastej kosci w zbitg ubogokomadrkowg
tkanke wtdknistg zawierajgcg elementy struktur chrzest-
nych, kostnych i zwapnien (7). Jako przyczyne choroby
wskazywane jest podtoze genetyczne. Na skutek mutacji
genu GNASI na chromosomie 20q13.2-13.3 kodujgcego
podjednostke a Proteiny Gsa i wzmozonej syntezy cytokiny
IL-6, odpowiedzialnej za roznicowanie osteoklastéw, docho-
dzi do proliferacji komdrek osteogenicznych o zaburzone;j
budowie morfologicznej i czynnosci (3, 8, 9).

Najczesciej wystepujgcg postacig choroby jest mono-
ostyczna dysplazja wtdknista (74% przypadkow), przewaznie
obejmujgca kos¢ udowag lub zebra (1). Objawia sie ona zwy-
kle okoto 20.-30. roku zycia. Postac poliostyczna, wystepu-
jaca w okoto 13% przypadkéw, ma zwykle ciezszy przebieg
i ujawnia sie we wczesnym dziecinstwie. Czesto atakuje m.in.
kosci czeSci twarzowej czaszki. Czaszkowo-twarzowa postac
jest klasyfikowana przez WHO jako odrebny typ schorzenia,
wystepujgcy w okoto 13% przypadkow (10). U 90% chorych
objawy manifestujg sie przed 5. rokiem zycia.

Potrzeby lecznicze oséb z dysplazjg wtdknistg zalezg od
etapu choroby oraz nasilenia jej objawdw, a takze obrazu
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Ryc. 8. Zdjecie wewnatrzustne - stan po leczeniu protetycznym

zaburzen funkcjonalnych i estetycznych wynikajgcych z tego
schorzenia. Jezeli nie ma wskazan wynikajgcych z wyzej
wymienionych zaburzen, ewentualne leczenie chirurgiczne
powinno by¢ wstrzymane do czasu osiggniecia przez pa-
cjenta dojrzatosci, kiedy to zwykle dochodzi do zatrzymania
progresji zmian chorobowych (6). Farmakologiczne leczenie
moze obejmowac podawanie bisfosfoniandw, kalcytoniny,
wapnia, witaminy D, a w okresach zaostrzen réwniez an-
tybiotykow (linkomycyna, klindamycyna) (2, 11-13). Dys-
kusyjna jest kwestia stosowane] niegdys radioterapii, gdyz
zwieksza ona ryzyko zeztosSliwienia zmian dysplastycznych
400-krotnie (14).

Réwnolegle pacjenci wymagajg kompleksowego, wie-
lospecjalistycznego leczenia stomatologicznego, poczgwszy
od leczenia préchnicy i choréb przyzebia, przez leczenie
ortodontyczne towarzyszgcych wad zebowych, leczenie
w zakresie chirurgii szczekowo-twarzowej i rehabilitacje
protetyczng. Zmiany dysplastyczne mogg dotyczy¢ wyrost-
ka zebodotowego szczeki oraz czesci zebodotowej zuchwy,
wptywajgc na wzrost i ustawienie zebow oraz nieprawidto-
wosci w okluzji. Najczestszymi zaburzeniami w uzebieniu
sg w tych przypadkach wady zgryzu, sttoczenia zebow lub
tremy miedzy zebami (15). Wskazaniado okreslonych metod
rehabilitacji uktadu stomatognatycznego powinny by¢ indy-
widualnie dostosowane do kazdego przypadku klinicznego,
poniewaz w zaleznos$ci od umiejscowienia, zaawansowania
i przebiegu choroby kazdy pacjent prezentuje innego typu
zaburzenia. Podjecie leczenia protetycznego niejedno-
krotnie jest utrudnione ze wzgledu na powtarzajgce sie
zaostrzenia choroby.

W prezentowanym przypadku klinicznym zmiany obej-
mowaty nie tylko tkanke kostng, ale rdwniez zaburzenia licz-
by, jakosci, formowania i umiejscowienia zawigzkdw zebow,
prowadzgc do ciezkich zmian morfologicznych i czynnoscio-
wych. Na rozwéj uktadu stomatognatycznego niewatpliwie
wptyw miaty rowniez przeprowadzone zabiegi chirurgiczne,
brak stymulacji wzrostu wyrostka zebodotowego szczeki
i czesci zebodotowej zuchwy, ktéry zachodzi podczas wyrzy-
nania zebow. Powyzsze czynniki byty przyczyng rozlegtych
brakéw zebowych, niedorozwoju wyrostkdw zebodotowych
oraz deformacji tkanek podtoza protetycznego. Réwniez
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terapia hormonem wzrostu mogta powodowac nieréwno-
mierny wzrost czesci twarzowej czaszki, jednak jak podajg
van Erum i wsp., jest to zalezne od wieku pacjenta, stoso-
wanej dawki i czasu trwania leczenia (16). Nastepstwem
opisywanych zmian byto rowniez obnizenie wysokosci
zwarcia u pacjenta, zmiany w rysach twarzy i zaburzenia
funkcji zucia (ryc. 8, 9). Nie bez znaczenia pozostawat wptyw
wyzej wymienionych zaburzen na wyglad dziecka, jego sa-
moocene, kontakty interpersonalne czy pozycje w grupie
réwiesnikow.

W dostepnym pismiennictwie niewiele jest opisow
przypadkéw leczenia protetycznego pacjentow z dysplazjg
widknistg. Autorzy skupiajg sie gtéwnie na chirurgicznych
lub ortodontycznych aspektach rehabilitacji uktadu sto-
matognatycznego. Nieliczne sg réwniez doniesienia i brak
jest dtugoterminowych danych odnosnie leczenia implan-
toprotetycznego obejmujacego umieszczenie wszczepow
Srédkostnych w obrebie dysplastycznie zmienionej kosci.
Préby takie zostaty jednak podjete, wykazujgc udang oste-
ointegracje wszczepdw (17).

Leczenie protetyczne pacjentow w okresie wzrostowym
wymaga regularnych wizyt kontrolnych, czestych korekt
uzupetnien badz ich wymiany w zaleznosci od sytuacji
klinicznej. Przy obecnosci zmian dysplastycznych, zwtasz-
cza w aktywnej fazie choroby, kiedy progresja zmian jest
trudna do przewidzenia, rehabilitacja protetyczna wymaga

indywidualnego, wielospecjalistycznego podejscia i Scistej
wspotpracy ze strony samego pacjenta oraz jego opiekundw.
Na niepowodzenie podjetego leczenia w opisanym przy-
padku niewatpliwie wptyw miaty: brak utrzymania rygoru
wizyt kontrolnych w zwigzku z czestymi hospitalizacjami
pacjenta, utrudniona adaptacja do protez, niezadowalajaca
retencja uzupetnienia wynikajgca z trudnych warunkow
podtoza protetycznego, staba wspodtpraca z pacjentem oraz
jego opiekunem. W przypadku leczenia pacjentéw mtodo-
cianych z ciezkg oligodoncjg lub anodoncjg w zuchwie oraz
obiektywnymi trudnosciami w uzytkowaniu ruchomych
uzupetnien protetycznych rozwazana jest mozliwos¢ lecze-
nia implantoprotetycznego z wprowadzeniem wszczepéw
Srédkostnych w obszarze pomiedzy otworami brédkowymi.
Jednakze w opisanym przypadku, ze wzgledu na obecne
w kosci zmiany dysplastyczne oraz czynniki, ktére miaty
wptyw na trudnosci w adaptacji do uzupetnien, postepo-
wanie odroczono do czasu zakonczenia diagnostyki zmian
dysplastycznych, ewentualnego leczenia chirurgicznego
i przebudowy kostnej w przednim odcinku zuchwy. Nalezy
rowniez podkresli¢ fakt, iz sukces terapeutyczny, szcze-
golnie w wieloetapowym leczeniu interdyscyplinarnym
0s6b mtodocianych, w duzej mierze zalezy od wspodtpracy
pacjenta i jego rodzicéw badz opiekundw oraz zrozumienia
ograniczen w postepowaniu terapeutycznym w tak trudnych
przypadkach klinicznych.
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