Csontrendszerbetegségek a
feJ-nyak régioban



Rendszerbetegségek

* Rendszerbetegseg az, ahol egyszerre tObb szerv
(szervrendszer) vesz részt a korfolyamatban €s
legtobbszor fejlodesi rendellenesség all a hatterben.

* A tobb mint 1000 szindromabol csupan 100-150 jar
sztomatologiai tiinetekkel.

* A szervezet egy egysegnek tekintendo: minden-
mindennel 6sszefiigg(het), nincsenek hatas nélkiili
valtozasok, még ha azok elsOre nem 1s egy¢ertelmuiek.
(pl. goc kérdése, reflux-sinusitis kapcsolata)



A. Velesziiletett rendellenességek:
- Cheurbismus
- Osteopetrosis
- Osteogenesis imperfecta
- Cleiodocrainalis dysplasia
B. Endocrin eredetii elvaltozasok:
- Hyperparathyreoidismus
C. ldiopathias betegségek:
- ldiopathias osteosclerosis
- Massziv osteolysis
- Langerhan’s betegség (Histiocytosis-X)
- Paget-kor



D. Reaktiv eredeti betegségek:
- Centralis oOriassejtes granuloma

E. Fibro-ossealis elvaltozasok:
e Daganatszerii elvaltozasok:
- Fibrosus dysplasia

- Cemento-ossealis dysplasia

e Daganatok:
- Osszifikalo fibroma



Vazlat

Cherubismus

Osteogenesis imperfecta

Paget-kor (Osteodystrophia deformans)
Ostitis fibrosa generalisata (Recklinghausen)
Fibrosus dysplasia

Centralis oriassejtes granuloma
Osteoporosis

Osteopetrosis

Reticuloendotheliosisok



Cherubismus

« Familiarisan domindnsan 6roklédo korkép, melyet
1933-ban Jones irt le, par szaz eset volt azota.

 Tlunetek: fiatal gyermekkorban manifesztalodik,
progresszio a 30-as ¢veiben jaro betegnel eszlelheto,
az allcsontok disztalis részei felpuffadnak, a fogak
diszlokalddnak. Jellegzetesen a mandibulaszoglet és a
tuber maxillae érintett. A szem cranialis iranyban
dislocalodik. Ragasi zavarral jar.

e Rontgen: multilokularis cystak

 Terapia: 30 év utan esztetikar mutet.



Cherubismus




Tiinetei:

« Kétoldah fajdalmatlan
arcduzzanat jelentkezik
kezdetben.

 Kiterjedt maxilla érintettségnél a
sclera ,,szabadda valik”, “égre
tekintd szemet” hozva létre.




Tiunetei:

o Kiszélesedett, torzult
alveolusok.

» Az eruptio akadalyozott
illetve hibas.




Radiologiai
megjelenés:

 Multilocularis
radiolucencia.

* Diagnozishoz a
szimmetrikus,
bilateralis
megjelenes
segit.




Cherubismus




Osteogenesis imperfecta

* A leggyakoribb velesziiletett csontrendszer betegség,
autosomalis dominans és recessziv oroklés is jellemzi.

 [. tipusu kollagén termelés zavara, melynek
kovetkeztében torekeny csontrendszer alakul ki.

o Kiilonbo6zo sulyossagi fokai vannak (I - VIII)

~~~~~~~




Osteogenesis imperfecta

Van der Hoeve triasz: kék sclera, csonttorékenység,
otosclerosis.

Koros fogfejlodés: dentinogenesis imperfecta: Kicsl,
rovidgyokerl fogak, torékeny zomancréteggel (a
fogak egész barnak Iehetnek)

Bort, izileteket, szalagokat, szivbillentyuket 1s ¢rinti
az elvaltozas.

A betegseég nem gyogyithatod, csupan kezelheto.

Kezelése: ortopedsebészeti terapia, biszfoszfonat
kezeles, pszichologial kezelés, fajdalomesillapitas.



Tinetei:

Hosszu csoves csontok
deformacioja

Dentinogenesis
Imperfecta



Kék sclera

Gombolyded
koronak,rovid fogak,
a pulpakamra és
ogyokrécsatornak
hianya




Paget kor (Ostitis deformans)

Ferfiakban 2x gyakoribb, tipusosan 40-60 ¢v kozott
alakul ki

Csontszovetben koros csontfelszivodas €s csontkepzodés
— puha csontok képzodnek, melyek elgorbililnek

Melléktiinet: hypertensio, vese ill. nyalké képzodés

Dentalis megjelenése: leontiasis ossea, a fogak
elvandorolnak, meglazulnak

|_abor: Se Ca, P normalis; ALP fokozott

Panaszok: csont ¢s fejfajas majd hallas, lataszavarok

Rtg.: felritkulasok-tomorulések:,,gyapotgomolyag”

Terapia: nincs, calcitonin; besugarzas kontraindikalt
(osteosarcoma 20%)



Tiunetei:

Paget's Disease of the Bone

TRl

X-Ray View

« Csontfajdalmak,
mozgaskorlatozottsag,
foleg az izuletekben.

P - « Megvastagodott, megnyult
€s gyenge csontozat.

* TeherviselO csontok
meggorbiilnek.

« Koponya ¢rintettség: a fej
korfogata no.




Tinetei:

Maxilla érintettsége gyakoribb.

Maxilla megnagyobbodasa az arc
kozEépsd harmadaban (leontiasis
0ssea).

Nazalis obstrukcid, obliteralt
sinusok, septum deviatio.

Nagy fogkozok, dyasthema.

Mandibula ritkabban érintett:
prognathia alakulhat Kki.



Radiologiai megjelenés:

* Korai stadiumban (lyticus)
Radiolucens és
trabekularis mintazat
valtakozik.

e K¢&so1 stadiumban
(osteoblastos) Foltokban
megjeled sclerotikus csont
.Zyapjuszeril’’megjelenest
eredményez.




Radiologiai megjelenés:

* Fogfelvételeken szintén
eszreveheto a ,,gyapjuszeril”
elvaltozas.

 Kiterjedt hypercementozis
eldfordulhat.




Differencial diagnozis:

Acromegalia

Sclerotizalo osteomyelitis (diffuz tipus).
Osteosarcoma

Felnottkori osteopetrosis



Szajsebeészeti komplikaciok:

Hypercementosis ¢s a fogak ankylosisa
megnehzezitheti a foghuzast.

Fokozott vérzékenység, dry socket szindroma és
osteomyelitis gyakrabban kialakulhat foghtizas utan.

Allcsontgerinc formajanak valtozasa a fogpotlasok
gyakori modositasat vonja maga utan.

Patologias fractura.



Ostitis fibrosa generalisata (Von Recklinghausen)

» Egész csontrendszerre kiterjedd gocos csontelvaltozas
(,,barna tumor”).

* 40-50 éves ndkben fordul el6 leggyakrabban.

 Parathormon szekrécidja fokozott (mellékpajzsmirigy
betegség pl. adenoma).

» Se Ca szint emelkedett, P szint csokkent, ALP nd.
» Tilinetek: csontfajdalmak, urolithiasis, hypertensio.

* Rtg.: elvékonyodott corticalis, fokozott radiolucencia, jol
korulirt untlocularis felritkulasok a maxillan és a
mandibulan.

 Terapia: oki terapia (mellékpajzsmirigy miitéte)



Von Recklinghausen




Fibrosus dysplasia

IIIIII

corticalis részt disorganizalt fibrosus szovet
helyettesiti.

* Jellemzden pubertas korban jelentkezik.

» [smert monostoticus ¢és polyostoticus formaja,
syndromakhoz 1s tarsulhat.

e Tlinete1: aszimmetrikus, tiinetmentes csontduzzanat,
deformacio, csonttores, fogazati anomaliak,
malocclusio.

» Radiologia: tejiivegszeri, opalos denzitasu, csontot
expandalo szovet.

» Szovettan: kotdszoveti burjanzas, éretlen, vékony
csontgerendak.



Fibrosus dysplasia

 Albright szindroma: polyostoticus
megjelenésli, borpigmentacidval és pubertas
praecox-szal (endocrin dysfunkcio) jaréd
korkeép.

« Jaffe-Lichtenstein szindroma:. monostoticus
forma, egyik oldali vallovet és fels végtagot
vagy egyik oldali medencefelet és also végtagot
erinti.

» Mazabraud-szindromadnadl a skeletalis
fibrosus dysplasiahoz intramuscularis myxoma
tarsul.



Fibrosus dysplasia

 Terapiaja szupportiv. Sebészeti terapia sziikséges
patologias fractura, deformitasok kezelése céljabol.

Az arckoponya teriiletén megjelend fibrosus
dysplasia nemcsak kozmetikai, de funkcionalis
problémakat is okozhat.

* A JOovO utja irrodalmi adatok szerint biszfoszfonat
(pamidronat) és miitét kombinacioja.



Klinikai megjelen¢se:




Radiologiai megjelenés:




Centralis oriassejtes granuloma

 Pindborg tumor (1971): Osteoclast precursorok joindulati
daganata.

 Fiataloknal (20-30¢ves korban) ¢s nokon 2x gyakrabban
fordul el0. Fajdalmatlanul novekedik.

» Az esetek 2/3-ban a mandibulan, premolaris teriileten fordul
eld. A csontfelszin elddomborodik, kékesbarna szin.

* Rtg: A kozelben levo fogak eltavolodnak, de nincs
gyokérreabszorpcio.
* Szovetten: sokmagvu oriassejtek, dus érhalozat.

 Terapia: sebészi eltavolitas, magas a recidiva hajlama.



Pindborg tumor




Osteoporosis

* A csontallomany atrophiaja. (Hunter 1784)

* Az osteoporosis a csontrendszer sziszt€émas, progressziv
megbetegedése, melyet a csonttomeg fogyasa mellett a
csont szerkezeti megbomlasa ¢s mindezek miatt a csont
toreckenysegenek fokozodasa jellemez.

 Primer osteoporosis: Az oregedésen kiviil mar tényezo,
betegség nem befolyasolja a folyamatot.
(postmenopausalis-, senilis- és juvenilis osteoporosis)

 Secunder osteoporosis: alapbetegség okozza: diabetes
mellitus, hyperthyreosis, vese- ¢s majbetegség, vitamin
hiany (C, D), szteroid kezelés, inaktivitasi atrophia.



Osteoporosis

* A csontgerendak sorvadasa miatt a velourok
kitagulnak, megnagyobbodnak.

* A csontepites - bontas dinamikus egyensulya
megvaltozik; csontlebontas fokozddik vagy a

felépités csokken. Osteoporosis

Healthy bone Osteoporosis



Osteoporosis

* Tuneter: csontfajdalmak, 1zomfajdalmak,
testmagassag csokkenese, csonttoresek.

» Jelentdsege: fogaszati szempontbol az allcsontok
csontallomanyanak csokkenése, valamint az
osteoporosis kezelésere hasznalt biszfoszfonatok altal
okozott allcsontnecrosisok (BRONJ) kezelésében
van. S e




Osteopetrosis

» Késoi manifestatioval (Albers-Schonberg-betegség):
Autosomalis dominans oroklésmenet, benignus forma,
meglehetdsen gyakori.

Teljesen tiinetmentes is lehet, de jarhat a foramenek,
canalisok besziikiilése kovetkeztében siiketséggel és
facialis paresissel, vaksaggal is.

Allcsontok teriiletén massziv kompakt csontallomany.

» Korai megjelenésii: Autosomalis recessziv, csontvelo-
elégtelenség alakul ki1 a csontfejlodés zavaral miatt,
infecti0k, vérzések 1éphetnek fel, sok a pathologias
fractura, korai halal.

Rontgenen diffuz, homogén szklerotizalo csontozat.



Osteopetrosis




Klinikai tiinetei:

Hypertelorismus, felkapott
orT.

K¢és01 fogzas, osteomyelitis.
Koponyacsontok sclerosisa,
megnagyobbodasa, foraminak
beszukiilese miatt vaksag,
stiketség, n. facialis paresis
alakulhat ki.

Fajdalom, fejfajas gyakori
tunet.

Csonttoréseket okozhat.



Gardner syndroma

» Tobbszords koponya illetve mandibula osteomak,
vastagbél polyposis (familiaris colorectalis
polyposis), fibromak és epidermoid cystak jellemzik.

» Autosomalis dominans 6roklésmenet, meglehetdsen
ritka.

» Szovettanilag korulirt tok nélkuli tomor daganatok.

» Rontgenlelete az allcsontokban kerekded, denz
sugarelnyelo képlet.

e Sebészi kimetszést kovetOoen az osteoma alataban
nem ujul ki.
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Reticuloendotheliosisok

Histiocytak tumorszera felhalmozodasa a lymphoid
rendszerben, majban, csontvelOben.
1. Lipoid csoport: RE sejtek koros lipoidokat phagocytalnak
(sphyngomyelint, kerasint)
« Gaucher kor: akut:csecsemoOkorban alakul ki,
hepatosplenomegalia, retardatio, csontvelokarosodas)
kronikus: sarga borpigmentacio, patologias fracturak
2. Nem lipoid csoport (Langerhans sejtes histiocytosis):
(histiocytosis X, idiopatias)
Tisztazatlan eredetti Langerhans-sejt proliferacié (cellularis
immunvalaszban van szerepiik).



Eosinophil granuloma

 Benignus, chronikus, lokalizalt histiocytosis. (60-70%)

* Gyermekkorban, fiatal felndtteken, 1igen gyakran a
koponya- ¢s allcsontokon alakul aki, mashol ritkabban.
* A szajuregben allcsontlézi10: duzzanat, érzékenyseg,
processzus alveolaris pusztulasa, fekélyek kialakulasa,
fogak meglazulasa.

« Radiologiailag egy vagy tobb felritkulas, a fogak
,,usznak™.

 Terapia: csontdefektus excochleatioja.



Eosinophil granuloma




Hand-Schiiller-Christian betegség

» Kronikus, disseminalt forma, csontelvaltozasok,
bor-, nyirokcsomo-, szervi 1ézidk. (25%)

» Granulomas infiltracioé a koponyacsontokon, orbita
(exophthalmus), sella turcica teriiletén (diabetes
Insipidus).

» Terapidja: a granulomak excochleatioja, besugarzas,
chemotherapia.



Hand-Schiiller-Christian betegség




Hand-Schiiller-Christian betegség




|_etterer-Siwe betegség
« Akut, disszeminalt forma, 2 éves kor alatt.

 Sulyos bortiinetek, zsigeri- €s csontléziok,
hepatosplenomegalia, pancytopenia, 1az.

A szajliregben hyperplasias, fekélyes gingivitis,
processzus alveolaris destrukcio, fogak meglazulasa.

» Terapigja: immunszupresszio, allogén
csonttranszplantacio, 1gen rossz prognozisu.



|_etterer-Siwe
betegség




K0szonoOm a figyelmet!



