Eine Kasuistik

S. Dziomber’, J. Wittmann?, P. Krabisch?, O. Dirsch?

Bei einer 57-jahrigen Patientin wurde
ein Mammakarzinom rechts diagnosti-
ziert. Im Rahmen einer Studie erfolgte
eine neoadjuvante Chemotherapie, an
die sich die brusterhaltende Operation
anschloss. In den parallel durchgefihr-
ten Staginguntersuchungen fiel projek-
tionsradiografisch eine 17 x 7 mm
grofl3e randsklerosierte Knochendichte-
minderung in der 6. Rippe rechts dorsal
auf. Der Knochen wirkte lokal blasig
aufgetrieben.

In der Skelettszintigrafie stellte sich
neben altersentsprechenden degene-
rativen Skelettveranderungen eine
intensive fokale Radiotraceranreiche-
rung in Projektion auf die 5. Rippe
rechts ventral dar, typisch fiir eine
posttraumatische Lasion. Der in der
Rontgenaufnahme gesehene Befund in
der 6. Rippe rechts dorsal zeigte sich
szintigrafisch hingegen unauffallig. Es
bestand kein Anhalt fur ossdre Metas-
tasen des Mammakarzinoms.

Mittels kontrastverstarkter Computer-
tomografie (CT) konnten Weichteilme-
tastasen ausgeschlossen werden. Der
szintigrafisch beschriebene Befund in
der 5. Rippe rechts ventral konnte als
altere Fraktur mit Kallusbildung, also
posttraumatisch bedingt, identifiziert
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werden. Auffallig war im CT eine 7 x 17 x
10 mm grol3e randsklerosierte Ldsion
mit zentral homogener Knochendichte-
minderung in der 6. Rippe rechts dorsal.

Erganzend erfolgte eine Magnetreso-
nanztomografie (MRT) der Thoraxwand.
Hier bildete sich die Lasion in der Pro-
tonendichtewichtung und in der STIR
(Short-Tau-Inversion-Recovery)-Se-
quenz hyperintens ab. In der T1-Ge-
wichtung stellte sich der Befund nahezu
isointens zu den ubrigen Rippen mit
zartem hypointensen Sklerosesaum
dar. Nach Gadoliniumgabe konnte ein
zartes Enhancement der Lasion nach-
gewiesen werden. Die perifokalen
Weichteile zeigten keine Pathologien.

Die in der Bildgebung erhobenen Be-
funde waren atypisch flr eine Metas-
tase. Da Ausschluss beziehungsweise
Bestatigung einer Skelettmetastase
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Fibrose Dysplasie als Differenzial-
diagnose einer ossiren Metastase

Abb. 1: Rontgen: Thorax posterior-anterior,
Lasion der 6. Rippe rechts (Pfeil)

therapieentscheidend waren, wurde
im interdisziplinaren Tumorboard die
Empfehlung zur histologischen Siche-
rung des Befundes ausgesprochen.

Das mittels CT-gestltzter Punktion ge-

wonnene Material wurde histopatholo-
gisch aufgearbeitet. Es stellten sich
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Abb. 2: Skelettszintigrafie: Radiotraceranreicherung 5. Rippe rechts ventral (Pfeil)
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Abb. 3: CT axial im Knochenfenster: links Osteolyse 6. Rippe rechts dorsal; rechts Fraktur 5. Rippe rechts ventral (jeweils pfeilmarkiert)

Abb. 4: MRT nativ: links Protonendichtewichtung (PDw) koronal; rechts transversale T1-gewichtete
Sequenz (Befunde mit Pfeil markiert)

fibroblastenartige, spindelige Zellen mit
ovalen Kernen dar, die nur leichte Gro-
Ben- und Formunterschiede aufwiesen
und in Zigen und Wirbeln in einem kol-
lagenfaserigen Stroma lagen. Dieser
Befund war mit matrixarmen Anteilen
einer fibrosen Dysplasie vereinbar.
Gegen das Vorliegen einer Metastase

sprach zudem eine Negativitat fir Pan-
zytokeratine und Zytokeratin (CK) 7. Die
molekularpathologische Analyse mit-
tels PCR (polymerase chain reaction)-
Amplifikation sowie Next Generation
Sequencing (NGS) schloss eine Muta-
tion im GNAS1-Gen aus. Dies schliel3t
eine fibrose Dysplasie jedoch nicht aus,
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Abb. 5: CT-gestltzte Probeentnahme aus der 6.
Rippe rechts dorsal (Bauchlage, Knochenfenster
transversal)

da eine Mutation im GNAS1-Gen nicht
in jedem Fall nachgewiesen wird. Der
Befund wurde referenzpathologisch
bestatigt.

Die Lasion der 6. Rippe rechts dorsal
bildete sich zehn Monate nach der Ini-
tialuntersuchung in einer Planungs-CT
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Abb. 7: Elastika-van-Gieson-Farbung
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zur adjuvanten Radiatio der rechten
Mamma in GroBe und Erscheinung
unverandert ab. Nach Abschluss der
Bestrahlung und Anschlussheilbehand-
lung wurde die Patientin in gynakoon-
kologische Nachsorge tbernommen.

Fibrose Dysplasie

Definition, Subtypen und
WHO-Klassifikation

Nach der 2020 veroffentlichten WHO-
Klassifikation der Knochentumore wer-
den fibrose Dysplasien zu den gutarti-
gen mesenchymalen Tumoren gezahlt
[2]. Man schatzt, dass funf bis sieben
Prozent der gutartigen Knochenneubil-
dungen fibrose Dysplasien sind [5, 9].
Die exakte Inzidenz der fibrosen Dys-
plasie ist unbekannt, da die meisten
Lasionen nicht bioptiert werden. Die
Inzidenz wird auf 1/30.000 Falle bei
weltweit gleichmadRiger Verteilung ge-
schatzt. Mehr als die Halfte der Patien-
tinnen und Patienten sind bei Diagno-
sestellung junger als 25 Jahre, 75 Pro-
zent der Veranderungen werden bis
zum 30. Lebensjahr diagnostiziert. Bei
polyostotischer Form entwickeln die
Patienten gewdohnlich friher Sympto-
me, 60 Prozent bereits vor dem zehn-
ten Lebensjahr. Die monostotischen
Formen werden meist als Zufallsbe-
funde diagnostiziert [2, 8, 9].

Die Subtypen der fibrosen Dysplasie
konnen nur nach exakter Evaluation
des skelettalen Befallsmusters (mono-
stotisch/polyostotisch) und nach dem
VVorhandensein extraskelettaler Mani-
festationen diagnostiziert werden.

Bei der monostotische Form handelt es
sich um den Befall eines Knochens, die
Schadelknochen werden als ein Kno-
chen klassifiziert [8].

Unter der polyostotischen Form ver-
steht man den Befall mehrerer Kno-
chen ohne extraskelettale Manifestati-
onen. Die Haufigkeit der polyostoti-
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schen Variante wird in der Literatur in
GroBenordnungen zwischen zehn und
30 Prozent der Falle angegeben [3, 9].

Das Mazabraud-Syndrom wird be-
schrieben als Kombination einer fibro-
sen Dysplasie mit intramuskularen
Myxomen. Dabei ist es nicht von Rele-
vanz, ob es sich um eine monostoti-
sche oder eine polyostotische fibrose
Dysplasie handelt.

Das McCune-Albright-Syndrom (MAS)

stellt die Kombination der fibrosen

Dysplasie mit einer oder mehreren ex-

traskelettalen Manifestationen dar. Als

extraossare Merkmale wurden definiert:

= Café-au-lait-Flecken mit unregel-
maliger Begrenzung und mit einer
Verteilung, die zumeist die
Medianlinie des Korpers respektiert;

= gonadotropinunabhangige Sekretion
von Sexualhormonen, die bei
Madchen eine Pubertas praecox und
rezidivierenden Ovarialzysten
verursacht, bei Jungen zu testikularen
Lasionen mit oder chne Pubertas
praecox fuhrt;

= Schilddrisenlasionen mit oder ohne
Hyperthyreose;

» Exzess des Wachstumshormons;

= neonataler Hypercortisolismus.

Zu beachten ist, dass eine Hypophos-
phatamie nicht als Merkmal der fibro-
sen Dysplasie gilt, aber die Schwere des
Skelettbefalls abbilden kann.

In den meisten Fallen kann die Diag-
nose klinisch gestellt werden, wobei ein
Staging hinsichtlich skelettaler, endo-
kriner und kutaner Veranderungen not-
wendig ist. Bei isoliertem monostoti-
schen Befall ohne koexistente kutane
oder endokrine Ldsionen und bei diag-
nostischen Unsicherheiten kann eine
histologische beziehungsweise mole-
kulargenetische Bestatigung erforder-
lich sein, wie es auch in der geschilder-
ten Kasuistik der Fall war [5].
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Vorkommen und Bildgebung

Bei der monostotischen Form finden
sich fibrose Dysplasien am haufigsten
im Femur, in der Tibia, in den Rippen
und den Schadelknochen. In den langen
Rohrenknochen liegt etwa die Halfte
der Lasionen metadiaphysar, weitere
40 Prozent diaphysar. Mehr als 90 Pro-
zent der Herde sind zentral im Knochen
lokalisiert.

Die polyostotische Form befallt primar
die untere Extremitat, wobei Femur
und Tibia oder Becken meist gleichzei-
tig betroffen sind. Auch in der Fibula, in
den Metatarsalia und in den Phalangen
des FuRes werden haufig fibrose Dys-
plasien nachgewiesen. Bei Befall der
oberen Extremitaten sind Humerus
und Metacarpalia am haufigsten be-
troffen. Bei der Mehrzahl der Patienten
finden sich zudem Rippen- oder Kalot-
tenherde [3].

Bekannt ist in fortgeschrittenem Sta-
dium die Hirtenstabdeformitat des
proximalen Femurs durch eine ausge-
pragte Coxa vara. Ippolito, Farcetti et al.
identifizierten 2013 sechs Formen der
Femurdeformitat anhand von Ront-
genaufnahmen im anterior-posterioren
Strahlengang. Die Klassifikation er-
moglicht die Abschatzung des Schwe-
regrades der Erkrankung und kann die
Planung von Umstellungsosteotomien
bei komplexen Erkrankungen unter-
stitzen [4, 13].

In Abhangigkeit von der quantitativen
Zusammensetzung der Lasionen aus
fibrosem Stroma und fehlgebildeten
Trabekeln konnen sich reine Osteolysen,
mattglasartige Veranderungen oder
osteoplastische Herde darstellen. Der
Mattglasaspekt ist charakteristisch fir
die fibrose Dysplasie.

Projektionsradiografisch finden sich
geografische, meist mattglasartig bis
zystoid imponierende Veranderungen
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mit Sklerosesaum oder gemischt zys-
tisch-sklerosierende  Veranderungen.
Die Lasionen stellen sich gewohnlich
blasig-expansiv dar und es kann zu
Scalloping und umschriebenen Kortika-
lisunterbrechungen kommen. Nach der
Lodwick-Klassifikation liegt meist ein
Grad IA oder IB vor. Periostreaktionen
deuten auf eine statische Insuffizienz
oder stattgehabte Frakturen [3, 5, 10].

Mittels Computertomografie (CT) zei-
gen sich ahnliche Veranderungen. Die
Dichtewerte der Mattglasmatrix wer-
den in der Literatur unterschiedlich
angegeben. Erlemann et al. erwahnen
Werte zwischen 300 und 600 HU
(Hounsfield-Units), Kushchayeva et al.
beschreiben Dichtewerte von 60 bis
140 HU. Bei den im eigenen Institut
bekannten Patienten lagen die Dichte-
werte im Bereich wie bei Kushchayeva
angegeben. Weichteilmassen um die
veranderten Knochen sind ein Hinweis
auf eine maligne Transformation bei
bekannter fibroser Dysplasie. Sollten
im Rahmen der Initialdiagnostik extra-
ossare Weichgewebsformationen auf-
fallen, ist eine fibrose Dysplasie als Grund-
erkrankung unwahrscheinlich [3, 5, 7.

In der Magnetresonanztomografie (MRT)
weist die fibrose Dysplasie keine spezi-
fischen Befunde auf. Die Lasionen kon-
nen zystisch imponieren, sollten aber
keinesfalls von Weichteilmassen um-
geben sein. In den T1- und T2-Wichtun-
gen stellt sich das fibrose Gewebe oft
mit intermediarem Signal dar, aller-
dings kann auch ein hypointenses Sig-
nal in der T1-Wichtung vorliegen. Ins-
besondere bei Kindern besteht haufig
ein deutlich hyperintenses T2-Signal. In
der STIR (Short-Tau-Inverserion-Reco-
very)-Sequenz zeigen sich die Ldsionen
meist hyperintens. Nach Gadolinium-
gabe fallt teilweise ein fleckiges Enhan-
cement auf. Die Diffusionswichtung
kann helfen, benigne von malignen
Knochenlasionen zu unterscheiden, vor

Tab.: Differenzialdiagnosen [5, 10, 13]

benigne maligne intermediar

Knochenzyste

Enchondrom

Osteofibrose Dysplasie Typ Campanacci
Ossifizierendes Fibrom

Primarer Hyperparathyreoidismus
Eosinophiles Knochengranulom
Cherubismus

Chondromyxoidfibrom

Neurofibromatose Typ I: Neurofibrome

allem am Schadel [5, 6, 7]. Durch Nekro-
sen und Einblutung konnen echte Zys-
ten entstehen. Blut, Fett und Verkal-
kungen konnen zu Signalalterationen
fuhren.

Mittels Skelettszintigrafie mit Tc
(Technetium)-99m-markierten  Phos-
phonaten und Skelett-PET (Positronen-
emissionstomografie)/CT mit F-18-NaF
(Natriumfluorid) wird typischerweise
eine maBig erhohte Traceraufnahme
nachgewiesen. Altersabhangig kann
sich dieser Uptake andern. Hinsichtlich
der Beurteilung einer potenziellen mali-
gnen Transformation der Lasion spie-
len die oben genannten skelettspezifi-
schen Untersuchungen in der Nuklear-
medizin keine Rolle [5, 7, 13]. Diese
Frage wird am besten durch eine F-18-
FDG (Fluordesoxyglucose)-PET beant-
wortet.

Pathologie und Genetik

Die glatt begrenzten Lasionen mit
grauer Schnittflache konnen zystische
Formationen enthalten. Innerhalb der
Tumore variieren die Anteile von fibro-
sem Gewebe und Knochengewebe. Die
irregularen Knochentrabekel sind in
Mustern angeordnet, die an chinesi-
sche Schriftzeichen erinnern. Der ossa-
ren Komponente mangelt es an Osteo-
blasten. Ein Umbau zu Lamellenkno-
chen findet nicht statt. Das fibrose
Stroma ist zellarm. Sharpey-Fasern

Osteosarkom Morbus Paget

Ewing-Sarkom Riesenzelltumore

Neurofibrosarkome

sind nachweisbar. Chondroide Kompo-
nenten, aneurysmatische Knochenzys-
ten, Schaumzellen, Riesenzellen und
myxoide Veranderungen konnen se-
kundar auftreten [3, 6, 13]. Die Immun-
histochemie spielt in der Diagnose der
fibrosen Dysplasie keine wegweisende
Rolle [9].

Einer der Erstbeschreiber der fibrosen
Dysplasie, Henry L. Jaffe, vermutete
bereits 1958, dass der Ursprung der
fibrosen Dysplasie in einem tiefgreifen-
den Defekt in der Individualentwicklung
liegt [12]. Ursachlich fiir das Auftreten
der unterschiedlichen Formen der fib-
rosen Dysplasie ist eine postzygotische
Mutation im Genkomplex GNAS (gua-
nine nucleotide-binding protein, alpha-
stimulating activity polypeptide), der
auf dem langen Arm des Chromosoms
20 lokalisiert ist. Eine weitere Voraus-
setzung flr die Entwicklung einer fibro-
sen Dysplasie ist ein Nebeneinander
von mutierten und nicht mutierten
Zellen (Mosaikmutation). Je spater die
GNAS-Mutation in der Embryogenese
liegt, desto geringer ist die Zahl der
mutierten Zellen und deren Verbrei-
tung im Organismus. Somit wird ange-
nommen, dass die Mutation bei einer
monostotischen fibrosen Dysplasie zu
einem spateren Zeitpunkt stattfindet
als bei der polyostotischen Form.
Obwohl embryonal angelegt, wird ver-
mutet, dass die extrakraniellen Lasio-
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nen erst in der spateren Phase des
Skelettwachstums (spateres Kindes-
bis Adoleszentenalter) manifest wer-
den [8]. Die Stammzellen stellen ihre
Proliferation meist um das 30. Lebens-
jahr ein, sodass das Wachstum der
Lasionen zum Stillstand kommt [3].
Beim Mazabraud-Syndrom findet man
die aktivierende GNAS-Mutation so-
wohl intraossar als auch in den Myxo-
men [13]. Eine Biopsie ist nur notwen-
dig, wenn der Verdacht auf eine andere
benigne Grunderkrankung oder auf ein
Malignom besteht [5].

Der Nachweis der GNAS-Mutation
gelingt in circa 90 Prozent der Falle mit
einer Schwankungsbreite von 82 bis
100 Prozent abhangig von Methode

Das Risiko einer malignen
Entartung der fibrosen
Dysplasie wird bei der
monostotischen Form

mit weniger als ein

Prozent angegeben, beim
Mazabraud-Syndrom
bis etwa vier Prozent.,

und Material. Zu beachten ist, dass for-
malinfixiertes Material durch artefizi-
elle Basenaustausche und Fragmentie-
rung der DNA chemisch verandert ist
und einen Nachweis erschwert. Eine
vorherige  Saureentkalkung macht
einen Nachweis der GNAS-Mutation
unmoglich. In unserer Einrichtung wird
das Untersuchungsmaterial nativ oder
in einem alkoholbasierten Fixations-
medium an das Institut fir Pathologie
gesendet. Nachweismethoden fir die
GNAS-Mutation sind unter anderen die
Polymerase-Kettenreaktion (PCR) mit
entsprechenden Primern und das Next
Generation Sequenzing (NGS) [8]. Bei
eindeutiger Diagnose ist eine geneti-
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sche Testung nicht sinnvoll. Wenn die
Diagnose fraglich ist, sollte eine gene-
tische Testung erfolgen, insbesondere
bei monostotischer Lasion des Scha-
dels und Ausschluss assoziierter Ske-
lettveranderungen sowie von Endo-
krinopathien [5].

Das Risiko einer malignen Entartung
der fibrosen Dysplasie wird bei der
monostotischen Form mit weniger als
ein Prozent angegeben, beim Maz-
abraud-Syndrom bis etwa vier Prozent.
Im Falle einer malignen Entartung wer-
den meist Osteosarkome nachgewie-
sen, gefolgt von Fibrosarkomen, Chon-
drosarkomen und fibrosen Histiozyto-
men [9].

Konsensuspapier

Ein Konsortium aus 51 medizinischen
Experten und Patientenvertretern aus
13 Landern in Europa, Asien und den
Vereinigten Staaten von Amerika fand
sich im Oktober 2015 in Oxford zusam-
men, um ein Konsensuspapier zu ver-
abschieden, in dem klinische Behand-
lungspfade zur Diagnostik und Thera-
pie der fibrosen Dysplasie vorgeschla-
gen wurden.

Die Ersteinschatzung sollte eine aus-
fuhrliche Anamnese, Labordiagnostik
sowie radiologische und nuklearmedi-
zinische Untersuchungen beinhalten.
Neben der Beurteilung des Wachstums
sollten insbesondere Knochen- und
Gelenkschmerzen sowie frihere Frak-
turen evaluiert und ein Augenmerk auf
Knochen- und Gelenkdeformitaten ge-
legt werden. Laborchemisch sollten
mindestens die Nierenparameter abge-
klart werden, die Alkalische Phospha-
tase (AP), Bicarbonat, Phosphat, das
Albumin-korrigierte Calcium, 25-OH-
Vitamin D und das Parathormon (PTH).
Bildgebende Untersuchungen sollten
bei allen Patienten ab einem Alter
von funf Jahren durchgefihrt werden.
Bei sehr jungen Patienten sind aus
strahlenhygienischen Gesichtspunkten
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Ganzkorper-MRT-Untersuchungen oder
gezielte Rontgenaufnahmen zu bevor-
zugen. Allerdings kann es zu falsch-
negativen Ergebnissen kommen, je jun-
ger die Kinder sind. Erst ab dem 15.
Lebensjahr stellt sich das vollstandige
Befallsmuster dar. Bei alteren Patien-
ten wird initial eine Skelettszintigrafie
empfohlen. Auffallige Befunde sollten
durch Rontgen in zwei Ebenen abge-
klart werden. Bei klinischen Zeichen
einer Nerveneinklemmung kann eine
Dinnschicht-CT im entsprechenden
Areal zum Einsatz kommen. Fur spezi-
fische Lokalisationen der fibrosen Dys-
plasie (zum Beispiel spinale oder kra-
niofaziale Befunde) und die Abklarung
extraossarer Befunde wurden im Kon-
sensuspapier spezielle Zusatzuntersu-
chungen definiert. Diese beinhalten
bildgebende und laborchemische Unter-
suchungen hinsichtlich einer Pubertas
praecox sowie der Schilddrisen-, Hypo-
physen- und Nebennierenfunktion.
Dazu sei auf das Konsensuspapier und
die darin enthaltenen Flussdiagramme
verwiesen [5, 10, 13].

Therapie und Patientenfiihrung

Die meist jungen Patientinnen und
Patienten und ihre Angehorigen sollten
dariber aufgeklart werden, dass es
sich um eine benigne Erkrankung auf-
grund einer Spontanmutation handelt,
fur die jedoch keine kausale Behand-
lung existiert [5, 9]. Die Herde der fibro-
sen Dysplasie weisen in der Kindheit
und Jugend eine langsame GroRRenpro-
gredienz auf. Mit Abschluss der Ske-
lettreife kommt meist auch das
Wachstum der Lasionen zum Stillstand
[3]. Bis dahin konnen allerdings je nach
Lokalisation und Ausmal’ der fibrosen
Dysplasie erhebliche korperliche Ein-
schrankungen und Spontanfrakturen
auftreten. Eckpfeiler der Behandlung
ist die Erhaltung der Knochengesund-
heit: ausreichende Calcium- und Vita-
min-D-Versorgung, Normalgewicht, Ni-
kotin- und Alkoholkarenz. Eine regel-
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malige moderate sportliche Betati-
gung und/oder Physiotherapie sollten
angestrebt werden. Wichtig sind eine
gute Zahnhygiene und zahnarztliche
Vorsorgeuntersuchungen. Bei Befall der
Gesichtsknochen ist eine zahnarztliche
und kieferorthopadische beziehungs-
weise kieferchirurgische Mitbehandlung
notwendig. Der Verlauf der Erkrankung
sollte regelmaRig kontrolliert werden.
Zunehmende Schmerzen ohne Trauma
sollten Anlass zu bildgebenden Kon-
trolluntersuchungen sein, um Spontan-
frakturen oder eine maligne Transfor-
mation zu evaluieren [5].

Indikationen zur medikamentosen The-
rapie bestehen bei Vitamin-D-Mangel,
renaler Hypophosphatamie, Pubertas
praecox, Hyperthyreose, Wachstums-
hormon- und Nebennierenexzess so-
wie bei Knochenschmerzen (Analge-
tika). Obwohl bisher kein Beweis fir die
Wirksamkeit von Bisphosphonaten in
der Therapie der fibrosen Dysplasie
erbracht wurde, kann die Behandlung
bei anhaltenden Knochenschmerzen zu
einer Linderung fuhren. Risiko und Nut-
zen der Behandlung sind auch im Hin-
blick auf eine bisphosphonatassoziierte
Osteonekrose des Kiefers (Bisphoas-
phonate-associated osteonecrosis of
the jaw, BONJ) abzuwdagen. Auch der
IgG2-RANKL-Inhibitor Denosumab wird
zur Kraftigung des Knochens zum Ein-
satz gebracht [5, 13].
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Eine chirurgische Therapie kommt in
Frage bei Frakturen, Nervenkompressi-
onssyndromen und im Rahmen von
Umstellungsosteotomien, zum Beispiel
bei erheblicher Skoliose oder Deformie-
rungen der langen Rohrenknochen. Bei
Frakturen der langen Rohrenknochen
sind intramedullare Implantate den
Plattenosteosynthesen Uberlegen. Ein
weiteres Stabilisierungskonzept be-
steht in der Transplantation allogener
Fibulae.

Eine langerfristige
Immobilisation in
Gipsverbanden oder
Casts fuhrt zu einer
weiteren Schwachung
des Knochens und sollte
vermieden werden.

Prophylaktische chirurgische MalRnah-
men oder eine Curettage einzelner
Lasionen werden aufgrund fehlender
Langzeiterfolge nicht empfohlen. Eine
langerfristige Immobilisation in Gips-
verbanden oder Casts fihrt zu einer
weiteren Schwachung des Knochens
und sollte vermieden werden. Die Frak-
turheilung per se ist nicht verzogert [3,
5,10, 11,13].

Radiotherapien, welche friher haufiger
durchgefihrt wurden, stellen einen Risi-

kofaktor fir eine maligne Transforma-
tion dar und sind kontraindiziert [6, 11].
Fir die fibrose Dysplasie selbst besteht
nur ein minimales Entartungsrisiko,
allerdings sollten die Patienten ermu-
tigt werden, an den regularen Krebs-
vorsorgeuntersuchungen teilzunehmen
[5]. In der Literatur wird ein mehr als
dreifach erhohtes Risiko fir ein Mam-
makarzinom bei jungen Frauen mit fib-
roser Dysplasie beschrieben [7].

Es existieren mehrere Selbsthilfegrup-
pen, zu denen Patienten oder Angeho-
rige Kontakt aufnehmen konnen.
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