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Οστεοσάρκωµα της κάτω γνάθου αναπτυσσόµενο de novo
σε έδαφος ινώδους δυσπλασίας. Παρουσίαση περίπτωσης
και βιβλιογραφική ανασκόπηση
Αικατερίνη ΤΡΙΑΝΤΑΦΥΛΛΙ∆ΟΥ1, Κωνσταντίνος ΨΩΜΑ∆ΕΡΗΣ2, Φώτιος ΙΟΡ∆ΑΝΙ∆ΗΣ3, 
∆ηµήτριος ΚΑΡΑΚΑΣΗΣ4

ΠΕΡΙΛΗΨΗ: Η κακοήθης εξαλλαγή της ινώδους
δυσπλασίας είναι σπάνια.
Παρουσίαση περίπτωσης: Aγόρι 11 ετών παρουσίασε
ασυµµετρία προσώπου και ανώδυνη διόγκωση στο
σώµα της κάτω γνάθου δεξιά που συνοδεύονταν και
από διαταραχή στην οδοντική σύγκλειση. Η βιοψία
κατέδειξε Ι∆ και ο ασθενής υποβλήθηκε σε χειρουργι-
κή επαναδιαµόρφωση του περιγράµµατος της κάτω
γνάθου. Μετά 4 έτη ο ασθενής παρουσίασε µια ταχέ-
ως αναπτυσσόµενη επώδυνη µάζα στην ίδια περιοχή
της κάτω γνάθου. Μετά την βιοψία τέθηκε η διάγνωση
του ΟΣ εντός Ι∆. Ο ασθενής υποβλήθηκε σε τµηµατι-
κή γναθεκτοµή και αποκατάσταση µε λαγόνιο αυτοµό-
σχευµα. Ο ασθενής είναι ελεύθερος νόσου για τα 14
τελευταία χρόνια.
Συµπεράσµατα: Οι πιο πολλές περιπτώσεις κακοήθους
εξαλλαγής Ι∆ σχετίζονται µε την ακτινοβόλησή της. Η
αυτόµατη εξαλλαγή του µονοοστικού τύπου είναι εξαι-
ρετικά σπάνια. Η ανάπτυξη µάζας µαλθακών µορίων ή
η αύξηση της αλκαλικής φωσφατάσης στον ορό σε
ασθενή µε Ι∆ είναι χαρακτηριστικά εγρήγορσης και
απαιτούν περαιτέρω διερεύνηση προκειµένου να απο-
κλειστεί το σάρκωµα.
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Eνδιαφέρουσα περίπτωση
Case report

SUMMARY: Introduction: Malignant transformation of
fibrous dysplasia is rare, accounting 4% of cases with
McCune-Albright syndrome and 0,5% of monostotic
type. 
Case presentation: An 11-year old boy presented with
hard swelling and disfigurement of his mandible in con-
junction with alterations of his dental occlusion. Fol -
lowing biopsy, fibrous dysplasia was diagnosed. The
patient underwent surgical contouring of the affected
bone. Four years later a fast growing mass developed at
the same site of the operated mandible. After an inci-
sional biopsy the diagnosis of low-grade osteosarcoma
was established. The patient underwent wide mandi -
bulectomy and reconstruction of the defect with bone
graft and is free of the disease for the last 14 years.
Conclusion: Most cases of malignant transformation of
FD are associated with irradiation of the fibrous dys-
plasia. The spontaneous transformation of the mono-
stotic type is extremely rare. The development of a soft
tissue mass or elevation of serum alkaline phosphatase
in a patient with fibrous dysplasia should be considered
alarming features and require further investigation to
exclude sarcoma.

KEY WORDS: fibrous dysplasia, malignant transforma-
tion, osteosarcoma

Osteosarcoma of the mandible arising de novo in fibrous
dysplasia. Case report and review of the literature  

Aikaterine TRIANTAFILLIDOU, Konstantinos PSOMADERIS, Fotis IORDANIDIS, Dimitris KARAKASIS

Παρελήφθη: 30/5/2011  -  Έγινε δεκτή: 10/11/2011 Paper received: 30/5/2011  -  Accepted: 10/11/2011



ΕΙΣΑΓΩΓΗ 

Η ινώδης δυσπλασία (Ι∆) είναι µια καλοήθης ινο-οστι-
κή βλάβη που χαρακτηρίζεται από την αντικατάσταση
του οστού µε συνδετικό ιστό, προκαλώντας παραµόρ-
φωση και ασυµµετρία. Η βλάβη µπορεί να είναι µονο-
οστικού ή πολυοστικού τύπου ή µπορεί να είναι µέρος
των συνδρόµων McCune-Albright ή Mazabraud.
Η κακοήθης εξαλλαγή της Ι∆ σε οστεοσάρκωµα (ΟΣ)
είναι σπάνια και κυρίως σχετίζεται µε την πολυοστικού
τύπου Ι∆ όπως αναδεικνύεται σε 30 παρόµοιες περι-
πτώσεις (Πίνακας).
Αναφέρουµε µια ακόµη περίπτωση οστεοσαρκώµατος
που αναπτύχθηκε στην κάτω γνάθο µετά από αυτόµα-
τη εξαλλαγή ινώδους δυσπλασίας.

ΠΕΡΙΓΡΑΦΗ ΠΕΡΙΠΤΩΣΗΣ

Ένα εντεκάχρονο αγόρι εξετάστηκε στο εξωτερικό
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INTRODUCTION

Fibrous dysplasia (FD) is a benign fibro-osseous lesion
characterized by the replacement of bone with
connective tissue matrix causing deformity and
asymmetry. The lesion may be of monostotic or
polyostotic type and it may be part of McCune-Albright
syndrome or Mazabraud’s syndrome.
Malignant transformation of FD into osteosarcoma
(OS) is rare and is mostly associated with the
polyostotic type as revealed in 30 similar cases (Table). 
One more case of OS spontaneously arising in FD of
the mandible is reported.

CASE REPORT

An 11-year old boy presented with facial asymmetry
and painless swelling of his right mandibular body and
occlusal alteration. The radiographic appearance of his

Πίνακας
Δηµοσιεύσεις περιπτώσεων ΟΣ σε έδαφος ΙΔ περιοχής κεφαλής & τραχήλου, µε χρονολογική σειρά

1
2
3
4
5
6
7
8
9

10
11
12
13
14
15
16
17
18
19
20
21
22
23
24
25
26
27
28
29
30

πολυοστικός
πολυοστικός
πολυοστικός
Albright
µονοοστικός
πολυοστικός
πολυοστικός
πολυοστικός
µονοοστικός
Albright
πολυοστικός
πολυοστικός
πολυοστικός
πολυοστικός
µονοοστικός
µονοοστικός
µονοοστικός
µονοοστικός
µονοοστικός
µονοοστικός
µονοοστικός
πολυοστικός
πολυοστικός
µονοοστικός
Albright-Mazabraud
µονοοστικός
πολυοστικός
πολυοστικός
πολυοστικός
µονοοστικός

Yannopoulos K. και συν.
Campanacci M. και συν.
Campanacci M και συν.
Hall MB και συν.
Lebeau J και συν.
Present D και συν.
Taconis WK
Ebata K και συν.
Ruggieri P και συν.3
Ruggieri P και συν.
Ruggieri P και συν.
Ruggieri P και συν.
Ruggieri P και συν.
Ruggieri P και συν.
Ruggieri P και συν.
Ruggieri P και συν.
Ruggieri P και συν.
Ruggieri P και συν.
Ruggieri P και συν.
Ruggieri P και συν.
Ruggieri P και συν.
Pilheu F, Del Soldato G
Xu D και συν.
Xu D και συν.
Lopez-Ben R και συν.
Cavalcanti MG  και συν.
Muramatsu K και συν.
Reis C και συν.
Amaral MB και συν.
Kim GT και συν.

1964
1979
1979
1984
1984
1986
1988
1992
1994
1994
1994
1994
1994
1994
1994
1994
1994
1994
1994
1994
1994
1996
1996
1996
1999
2000
2007
2008
2008
2010

σπλαγχνικό κρανίο
άνω γνάθος
κάτω γνάθος
κάτω γνάθος
κόγχος
κάτω γνάθος
κρανίο
κάτω γνάθος
κρανιοπροσωπικά οστά
κρανιοπροσωπικά οστά
κρανιοπροσωπικά οστά
κρανιοπροσωπικά οστά
κρανιοπροσωπικά οστά
κρανιοπροσωπικά οστά
κρανιοπροσωπικά οστά
κρανιοπροσωπικά οστά
κρανιοπροσωπικά οστά
κρανιοπροσωπικά οστά
κρανιοπροσωπικά οστά
κρανιοπροσωπικά οστά
κρανιοπροσωπικά οστά
γνάθοι
κάτω γνάθος
άνω γνάθος
κρανίο
άνω γνάθος
άνω γνάθος
βρεγµατικό οστούν
άνω γνάθος
κάτω γνάθος

No. Εντόπισηα Τύποςβ Συγγραφείς Ετοςγ

αεντόπιση οστεοσαρκώµατος, βτύπος ινώδους δυσπλασίας, γέτος δηµοσίευσης



ιατρείο του νοσοκοµείου µε κλινικά ευρήµατα ασυµµε-
τρία του προσώπου και µια ανώδυνη διόγκωση στο
σώµα της κάτω γνάθου δεξιά, η οποία συνοδεύονταν
και από διαταραχή στην οδοντική σύγκλειση. Η ακτινο-
λογική εικόνα της κάτω γνάθου στις κλασσικές ακτινο-
γραφίες ήταν συµβατή µε ινώδη δυσπλασία (Εικ. 1,2).
Ο υπόλοιπος σκελετός ήταν ελεύθερος συναφών βλα-
βών. Μετά την λήψη βιοψίας τέθηκε η διάγνωση της Ι∆
(Εικ. 3). Εξαιτίας της σοβαρής παραµόρφωσης ο ασθε-
νής υποβλήθηκε σε χειρουργική επαναδιαµόρφωση
του περιγράµµατος της κάτω γνάθου (contouring).
Τέσσερα χρόνια αργότερα ο ασθενής ήταν ελεύθερος
υποτροπής ή νέας εστίας Ι∆.
Στο τέλος του τετάρτου µετεγχειρητικού έτους ο ασθε-
νής παραπονέθηκε για µια ξαφνική και ταχέως ανα-
πτυσσόµενη επώδυνη µάζα στην ίδια περιοχή της κάτω
γνάθου. Η αξονική τοµογραφία ανέδειξε την χαρακτη-
ριστική εικόνα των ακτίνων ηλίου συµβατή µε οστεο-
σάρκωµα (Εικ. 4). Τα επίπεδα της αλκαλικής φωσφατά-
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mandible on plain films was compatible with FD (Fig.
1,2). The rest of his skeleton was free of lesions. After
an incisional biopsy the diagnosis of monostotic FD of
the mandible was established (Fig. 3). Due to the
severe disfigurement the patient underwent surgical
contouring of his jaw. Four years post-operatively the
patient was free of recurrence or a new focus of
dysplasia.
At the end of the fourth year the patient complained
for a sudden and fast growing painful swelling at the
same mandibular area. The CT showed the chara -
cteristic sunray pattern suggestive for OS (Fig. 4). The
serum level of alkaline phosphatase was normal. After
an incisional biopsy the diagnosis of OS within FD was
set (Fig. 5). The patient underwent segmental mandi -
bulectomy en bloc with the adjacent affected soft
tissues and the affected with FD bone (Fig. 6). The
whole lesion of FD was included in the resection. The
defect was reconstructed with autologous iliac bone

Table
Reported osteosarcomas arising from fibrous dysplasia in Head & Neck Region

1
2
3
4
5
6
7
8
9

10
11
12
13
14
15
16
17
18
19
20
21
22
23
24
25
26
27
28
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30

polyostotic
polyostotic
polyostotic
Albright
monostotic
polyostotic
polyostotic
polyostotic
monostotic
Albright
polyostotic
polyostotic
polyostotic
polyostotic
monostotic
monostotic
monostotic
monostotic
monostotic
monostotic
monostotic
polyostotic
polyostotic
monostotic
Albright-Mazabraud
monostotic
polyostotic
polyostotic
polyostotic
monostotic

Yannopoulos K et al.
Campanacci M. et al.
Campanacci M. et al.
Hall MB et al.
Lebeau J et al.
Present D et al.
Taconis WK
Ebata K et al.
Ruggieri P et al.3
Ruggieri P et al.
Ruggieri P et al.
Ruggieri P et al.
Ruggieri P et al.
Ruggieri P et al.
Ruggieri P et al.
Ruggieri P et al.
Ruggieri P et al.
Ruggieri P et al.
Ruggieri P et al.
Ruggieri P et al.
Ruggieri P et al.
Pilheu F, Del Soldato G
Xu D et al.
Xu D et al.
Lopez-Ben R et al.
Cavalcanti MG  et al.
Muramatsu K et al.
Reis C et al.
Amaral MB et al.
Kim GT et al.

1964
1979
1979
1984
1984
1986
1988
1992
1994
1994
1994
1994
1994
1994
1994
1994
1994
1994
1994
1994
1994
1996
1996
1996
1999
2000
2007
2008
2008
2010

facial bones
maxilla
mandible
mandible
orbit
mandible
scull
mandible
craniofacial bones
craniofacial bones
craniofacial bones
craniofacial bones
craniofacial bones
craniofacial bones
craniofacial bones
craniofacial bones
craniofacial bones
craniofacial bones
craniofacial bones
craniofacial bones
craniofacial bones
jaw
mandible
maxilla
scull
maxilla
maxilla
calvaria
maxilla
mandible

No. Locationa Typeb Authors Yearc

alocation of osteosarcoma, btype of fibrous dysplasia, cyear of publication



σης στο αίµα ήταν φυσιολογικά. Μετά την βιοψία τέθη-
κε η διάγνωση του ΟΣ εντός Ι∆ (Εικ. 5). Ο ασθενής
υποβλήθηκε σε τµηµατική γναθεκτοµή en bloc µε τους
διηθηµένους µαλθακούς ιστούς και το προσβεβληµένο
από Ι∆ οστούν. Το έλλειµµα αποκαταστάθηκε µε αυτό-
λογο λαγόνιο µόσχευµα (Εικ. 7).
Ο ασθενής είναι υπό τακτικό επανέλεγχο και είναι
έκτοτε ελεύθερος νόσου για τα 14 τελευταία χρόνια.

ΣΥΖΗΤΗΣΗ

Η κακοήθης εξαλλαγή της Ι∆ είναι σπάνια, αντιστοιχώ-
ντας περίπου στο 1% όλων των περιπτώσεων (Kaushik
και συν. 2002). Στην οµάδα των κακοηθών νεοπλα-
σµάτων που σχετίζονται µε την Ι∆ περιλαµβάνονται το
ΟΣ, το κακόηθες ινώδες ιστιοκύττωµα και το χονδρο-
σάρκωµα. Σε ποσοστό 60% αυτή η εξαλλαγή αφορά
σε ΟΣ (Ebata και συν. 1992). Το ποσοστό της κακοή-
θους εξαλλαγής είναι υψηλότερο στον πολυοστικό
τύπο (4%) συγκρινόµενο µε αυτό του µονοοστικού
τύπου (0,5%) (Ruggieri και συν. 1994). Εξαιτίας του
δεδοµένου ότι οι πιο πολλοί ασθενείς πάσχουν από
µονοοστικού τύπου Ι∆ οι πιο πολλές περιπτώσεις που
έχουν αναφερθεί συνολικά σχετίζονται µε αυτού του
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transplantation (Fig. 7). The patient is under regular
follow-up and free of disease for the last 14 years.

DISCUSSION

The incidence of malignant transformation of FD is
rare, accounting for less than 1% of the cases (Kaushik
et al. 2002). Malignant neoplasms associated with
fibrous dysplasia include osteosarcoma, malignant
fibrous histiocytoma, and hondrosarcoma. Sixty
percent of this alteration is into OS (Ebata et al, 1992).
The incidence of transformation is higher in polyostotic
type (4%) compared to this of the monostotic form

Εικ. 1: Ακτινογραφία δήξεως όπου
διακρίνεται το νεόπλαστο ανώριµο µε «όψη
κρεµµυδιού» οστούν στην γλωσσική
επιφάνεια του σώµατος της κάτω γνάθου.
Fig. 1: Occlusal X-ray. Notice the new
formed immature bone at the lingual surface
of the mandibular body, forming the onion-
like pattern.

Εικ. 2: Ορθοπαντοµογράφηµα όπου αναδεικνύεται
η  εικόνα του θαµπού γυαλιού στο σώµα της κάτω
γνάθου δεξιά, χαρακτηριστικό της Ι∆.
Fig. 2: Orthopantomogram. Notice the ground-
glass appearance of the right mandibular body,
characteristic for FD.

Εικ. 3: ∆ιακλαδιζόµενη και αναστοµούµενη υφή του νέου οστού σε
ινώδες στρώµα. ΗΕx200.
Fig. 3: Branching and anastomosing trabeculae of woven bone in a
fibrous stroma. ΗΕx200.

Εικ. 4: Αξονική τοµογραφία. Η βλάβη έχει
διηθήσει και τον παρειακό και τον γλωσσικό
φλοιό της κάτω γνάθου και τους
παρακείµενους µαλθακούς ιστούς. Φαίνεται
η εικόνα «ακτίνων ηλίου», ενδεικτική του ΟΣ
Fig. 4: Axial CT. The lesion has infiltrated
both buccal and lingual cortex of the
mandible and infiltrated the adjacent soft
tissues. Notice the sunburst pattern
suggestive of OS.

Εικ. 5: Φύλλα από ανώµαλο ανώριµο οστούν µε
άτυπα νεοπλασµατικά κύτταρα σε όµορα πεδία.
ΗΕx100.
Fig. 5: Sheets of irregular woven bone with atypical
neoplastic cells in adjacent sites (HEx100).

Εικ. 6: Το παρασκεύασµα µετά την
en bloc αφαίρεση του όγκου µαζί µε
τους µαλθακούς ιστούς και οστό µε
Ι∆.
Fig. 6: The resected specimen
showing the en bloc resection of
both soft tissues and FD bone.

Εικ. 7: Μετεγχειρητική ακτινογραφία.
Fig. 7: Post-op x-ray



τύπου την Ι∆. Οι Jhala και συν. (2003) σε µια βιβλιο-
γραφική ανασκόπηση παρουσίασαν ένα ποσοστό 4
κακοήθων εξαλλαγών σε 37 περιπτώσεις συνδρόµου
Mazabraud.
Η Ι∆ περιγράφηκε πρώτη φορά από τον Von
Reclinghausen (1891), όταν λανθασµένα περιέλαβε 2
περιπτώσεις Ι∆ πολυοστικού τύπου στην περιγραφή
του της κυστικής ινώδους οστεΐτιδας εκ υπερπαραθυ-
ρεοειδισµού. Από τότε και για πολλά χρόνια θεωρού-
νταν µια µη νεοπλασµατική βλάβη. Πρόσφατα, η ανα-
κάλυψη µιας µετάλλαξης έλλειψης του γονιδίου που
κωδικοποιεί την υποµονάδα της G πρωτεΐνης έναρξης
σε ασθενείς µε σύνδροµο McCune-Albright, άλλαξε τη
φύση της νόσου προς µια πιο νεοπλασµατική οντότη-
τα (Cohen και Howell, 1999). Αυτή η τελευταία θεώ-
ρηση µπορεί να εξηγεί µερικώς της σαρκωµατώδη
εξαλλαγή της Ι∆, υποδεικνύοντας ότι η Ι∆ είναι ένα
πρώιµο βήµα σε µια προϊούσα καρκινογένεση σε ΟΣ
(Okamoto και συν. 2000, Tria ntafillidou και Dimitra -
kopoulos, 2003).
Μια λεπτοµερής ανασκόπηση της διεθνούς βιβλιογρα-
φίας µέσω του Medline αποκάλυψε 30 περιπτώσεις Ι∆
στην κρανιοπροσωπική χώρα που παρουσίασαν εξαλ-
λαγή σε ΟΣ σε µια περίοδο 26 ετών (Πίνακας). Η
πρώτη περίπτωση δηµοσιεύτηκε από τους Yanno -
poulos και συν. (1964) ενώ 7 από αυτές εντοπίστηκαν
στην κάτω γνάθο, όπως και στη περίπτωση που παρου-
σιάζεται. Οι µισές περιπτώσεις αφορούσαν σε πολυο-
στικού τύπου Ι∆. ∆υο ακόµα σχετίζονταν µε το σύν-
δροµο McCune-Albright και ακόµη µία µε το σύνδρο-
µο Mazabraud. 
∆εν υπάρχουν βιβλιογραφικά δεδοµένα που να εξη-
γούν το λόγο του αυξηµένου ποσοστού κακοήθους
εξαλλαγής στον πολυοστικό τύπο Ι∆. Η προσβολή
περισσοτέρων οστών στον ίδιο ασθενή ίσως αυξάνει τα
«υποψήφια» να εξαλλαγούν οστά. Εξάλλου, θεωρώντας
την Ι∆ ως µια νεοπλασµατική βλάβη µε αυξηµένη κυτ-
ταρική δραστηριότητα, η καρκινογένεση που επισυµ-
βαίνει µπορεί να έχει κάποια σχέση µε την εκτεταµένη
οστική αναδιαµόρφωση, η οποία για διαφόρους λόγους
δύναται να µετατραπεί από µια φυσιολογική µιτωτική
δραστηριότητα σε µια ανεξέλεγκτη νεοπλασµατική
αύξηση (Ebata και συν. 1992, Ogose και συν. 2000,
Mardinger και συν. 2001).
Πολλοί συγγραφείς τονίζουν το ρόλο της ακτινοβολίας
στην σαρκωµατώδη εξαλλαγή της Ι∆, µε ένα χρόνο
ωρίµανσης κυµαινόµενο από 10 σε 35 έτη από την
ακτινοβολία έως την ανάπτυξη του ΟΣ (Yashima και
συν. 1985, Yabut και συν. 1988). Αντιθέτως, υπάρχουν
αρκετές αναφορές αυτόµατης εξαλλαγής χωρίς κανέ-
να διεγερτικό παράγοντα όπως η ακτινοβολία, που
ισχύει και στην περίπτωση που παρουσιάζεται (Ruggieri
και συν. 1994, Bennett και συν. 2000). Είναι αξιοσηµεί-
ωτο και ευρέως αποδεκτό πως η µερική βιοψία ή η χει-
ρουργική αναδιαµόρφωση της Ι∆ δεν προάγει την καρ-
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(0,5%) (Ruggieri et al. 1994). Due to the larger number
of patients suffering from monostotic FD most cases
reported overall are associated with this type of FD.
Jhala et al. (2003) in a literature review found an
incident of 4 malignant transformations in 37 cases
(10,8%) of Mazabraud’s syndrome.
FD was first described by Von Reclinghausen (1891)
when he incorrectly included two cases of polyostotic
FD in his description of osteitis fibrosa cystica of
hyperparathyroidism. Since then and for many years it
was considered as a non-neoplastic lesion. Recently,
the discovery of activating missence mutation of the
gene encoding the subunit of the stimulating G protein
in patients with McCune-Albright syndrome altered the
nature of the lesion towards a more neoplastic entity
(Cohen and Howell, 1999). This last consideration may
partially explain the sarcomatous alteration of FD,
suggesting that FD is an early step of the multistep
carcinogenesis to OS (Okamoto et al. 2000, Trianta -
fillidou and Dimitra kopoulos, 2003). 
A meticulous review in the international literature
through Medline revealed 30 cases of FD of the
craniofacial region transforming into OS over a period
of 26 years (Table). The first reported case was
published by Yannopoulos et al. (1964). Seven of them
were located in the mandible as happened in the case
presented. Half of the cases are related to the
polyostotic type of FD. Two more are related to the
McCune-Albright syndrome and one with Albright-
Mazabraud syndrome. There is no published evidence
about the cause of the increased incidence in
polyostotic type. The massive affection of more than
one bone of FD in the polyostotic type may increase
the “candidate” for transformation bones in the same
patient.
On the other hand, considering FD as a dysplastic
lesion with increased cellular activity, the occurring
carcinogenesis may have some relation to the extensive
bone remodeling which for several reasons diverted
from its normal mitotic activity towards an unco -
ntrolled neoplastic growth (Ebata et al. 1992, Ogose et
al. 2000, Mardi nger et al. 2001).
Many authors have emphasized the role of radiation in
FD sarcomatous transformation, with a time interval
ranging from 10 to 35 years from the irradiation of FD
until the occurrence of OS (Yashima et al. 1985, Yabut
et al. 1988). On the contrary, there are several reports
of spontaneous transformation without any stimulating
factor or condition including radiation, as it had
happened in our case (Ruggieri et al. 1994, Bennett et
al. 2000). Additionally, it seems to be widely accepted
that the act of a biopsy or surgical contouring of FD
does not seem to enhance carcinogenesis (Ebata et al.
1992).
The radiographic features of FD are well known. The



κινογένεση (Ebata και συν. 1992).
Τα ακτινογραφικά ευρήµατα της Ι∆ είναι αρκετά γνω-
στά. Η εσωτερική δοµή είναι συνήθως µια µίξη από
ακτινοδιαυγαστικές και ακτινοσκιερές περιοχές. Το
νεοδηµιουργηθέν οστούν µπορεί να εµφανίζεται κοκ-
κώδες ή απογυµνωµένο δίνοντας την εντύπωση του
θαµπού γυαλιού µε ασαφή όρια (Petrikowski και συν.
1995). Αντιθέτως, στο ΟΣ ακτινογραφικά αναγνωρίζε-
ται η καταστροφή του φλοιώδους οστού καθώς και η
δηµιουργία νέου οστού που περιβάλλεται από µάζα
µαλθακού ιστού. Εξαιτίας της ταχείας ανάπτυξης η ενα-
πόθεση νέου οστού τείνει να επισυµβαίνει σε ευθείες
γραµµές κάθετες στην επιφάνεια του νέου οστού και η
τυπική ακτινογραφική εικόνα του ΟΣ µοιάζει µε ακτίνες
ηλίου (Bennett και συν. 2000, Ng και συν. 2001).
Αν και οι δυο οντότητες, Ι∆ και ΟΣ, έχουν διαφορετι-
κά ακτινολογικά χαρακτηριστικά είναι πολλές φορές
δύσκολο να διαφοροδιαγνωστούν. Το διαγνωστικό
πρόβληµα µεγεθύνεται όποτε το ΟΣ αναπτύσσεται σε
έδαφος Ι∆. Οι επεκτάσεις της βλάβης δια του φλοιού
ή κάτω από το κανάλι του κάτω φατνιακού νεύρου απο-
τελούν στοιχεία εγρήγορσης για περαιτέρω διερεύνη-
ση (Ruggieri και συν. 1994). Η ανάπτυξη µάζας µαλα-
κών ιστών εντός της Ι∆ είναι επίσης ενδεικτικό σηµάδι
εξαλλαγής (Kaushik και συν. 2002). Οι Campanacci και
συν. (1979) ανέφεραν ότι το αυξηµένο επίπεδο αλκα-
λικής φωσφατάσης ορού σε ασθενείς µε Ι∆ είναι ενδει-
κτικό κακοήθους εξαλλαγής, γεγονός το οποίο δεν επι-
βεβαιώθηκε στη δική µας περίπτωση.
Αξίζει να αναφερθεί ότι σε µερικές περιπτώσεις τα
ιστολογικά χαρακτηριστικά του ενδοστικού ΟΣ χαµη-
λής κακοήθειας µπορεί να παρερµηνευτούν προς την
κατεύθυνση της Ι∆. Η κλινική συµπεριφορά αυτού του
όγκου, ο οποίος έχει χαµηλό δυναµικό ανάπτυξης και
µετάσταση, µπορεί να «κρύβει» την διάγνωσή του επί
χρόνια (Yamashiro και Komori, 1987, Bennett και συν.
2000). Το τελευταίο σε συνδυασµό µε το γεγονός ότι
το 15% των ΟΣ χαµηλής κακοήθειας θα µεταπέσουν σε
υψηλής κακοήθειας, αφενός προκαλεί λανθασµένη διά-
γνωση και αφετέρου διακυβεύει την ζωή του ασθενούς.
Η θεραπεία του ΟΣ ορµώµενο εκ Ι∆ ακολουθεί τα ίδια
πρωτόκολλα µε το συµβατικό ΟΣ. Εν τούτοις, προκει-
µένου να αποφευχθεί η υποτροπή συνιστάται η εκτο-
µή, όποτε είναι εφικτό, όλου το προσβεβληµένου µε Ι∆
οστού, ασχέτως από την έκταση του ΟΣ, όπως και
έγινε στη παρουσιαζόµενη περίπτωση (Mardinger και
συν. 2001). 
Γενικά µια απότοµη αύξηση της ασυµµετρίας του προ-
σβεβληµένου µε Ι∆ οστού, συνοδευόµενη µε πόνο και
υπαισθησία είναι τα συνηθέστερα κλινικά σηµεία της
κακοήθους εξαλλαγής. Η εµφάνιση µάζας µαλακών
µορίων εντός της Ι∆, η επέκταση της βλάβης στους
παρακείµενους µαλθακούς ιστούς ή κάτω από το κανά-
λι του κάτω φατνιακού νεύρου είναι ισχυρές ενδείξεις
για βιοψία της περιοχής προκειµένου να διαπιστωθεί ή
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internal structure is commonly a mixture of radiolucent
and radiopaque areas and the new formed bone may
appear granular or stripped resulting in the “ground
glass” appearance with ill-defined borders (Petrikowski
et al. 1995).
On the contrary, OS destroys cortical borders and may
result to a speculated pattern of new bone circum -
scribed of a soft tissue mass. Due to its fast growth the
bone deposition tends to be in straight lines perpe -
ndicular to the new bone surface resulting in the
“sunburst” appearance (Bennett et al. 2000, Ng et al.
2001).
Although these two entities, FD and OS, have distinct
radiological features, it is sometimes difficult to disti -
nguish them. This diagnostic problem enlarges
whenever an OS arises within FD. The extensions of
the lesion through the cortex or below the inferior
nerve canal are alarming features for further investi -
gation (Ruggieri et al. 1994). The development of a soft
tissue mass in the FD lesion is also a transformation sign
(Kaushik et al. 2002). Campanacci et al. (1979) sugge -
sted that the increased level of alkaline phosphate in
patients with FD indicates malignant transformation, a
fact that was not confirmed in our case.
It is worth-mentioning that in some cases the histo -
logical features of low-grade medullary OS may be
misinterpreted towards FD. The clinical behavior of this
tumor, having low growing and metastatic potential,
may mask the wrong diagnosis for several years
(Yamashiro and Komori, 1987, Bennett et al. 2000).
The latter in conjunction with the fact that 15% of low-
grade OSs will dedifferentiate into high-grade ones may
on one hand result to the wrong diagnosis of
“malignant transformation of FD into OS” and on the
other hand compromise patients’ life.
Treatment of OS arising in FD follows the same
protocols of conventional OS. Nevertheless, in order
to avoid recurrence it is recommended to resect,
wherever possible, all the affected with FD bone,
irrespectively of the extension of OS, as was done in
the case presented (Mardinger et al. 2001). 
In conclusion, a sudden increase in asymmetry
accompanied with pain and numbness are some clinical
signs for this phenomenon. The appearance of soft
tissue mass within the FD lesion, the expansion of the
lesion to the surrounding soft tissues or below the
inferior nerve canal are strong indications for a biopsy
of the area in order to confirm or to exclude the
sarcomatous change. Malignant transformation of
fibrous dysplasia is rare, accounting 4% of cases with
McCune-Albright syndrome and 0.5% of monostotic
type. Thirty cases of FD transformation into OS are
published since 1964. Most cases of transformation are
associated with irradiation of the fibrous dysplasia. The
spontaneous transformation of the monostotic type is



να αποκλειστεί η σαρκωµατώδης εξαλλαγή.
Συνοψίζοντας, η κακοήθης εξαλλαγή της Ι∆ είναι σπά-
νια, υπολογιζόµενη στο 4% των περιπτώσεων µε σύν-
δροµο McCune-Albright και στο 0,5% στον µονοοστι-
κό τύπο. Τριάντα περιπτώσεις κακοήθους εξαλλαγής
Ι∆ σε ΟΣ έχουν περιγραφεί από το 1964. Οι πιο πολ-
λές περιπτώσεις σχετίζονται µε την ακτινοβόληση της
ινώδους δυσπλασίας. Η αυτόµατη εξαλλαγή του µονο-
οστικού τύπου είναι εξαιρετικά σπάνια. Η ανάπτυξη
µάζας µαλθακών µορίων ή η αύξηση της αλκαλικής
φωσφατάσης στον ορό σε ασθενή µε Ι∆ είναι χαρα-
κτηριστικά εγρήγορσης και απαιτούν περαιτέρω διε-
ρεύνηση προκειµένου να αποκλειστεί το σάρκωµα.
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extremely rare. The development of a soft tissue mass
or elevation of serum alkaline phosphatase in a patient
with fibrous dysplasia should be considered alarming
features and require further investigation to exclude
sarcoma.
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