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SaZetak. Osteitis fibrosa cystica generalisata ili von Recklinghausenova bolest je kostni oblik
primarnog hiperparatireoidizma. Uzrokje najceS¢e adenom paratireoidne Zlijezde. Kosti postaju manje
Cvrste i u njima se formiraju difuzne cistiCne i fibrozne promjene sa patoloSkim prelomima.
Patoanatomski postoji difuzna osteoklastiCna osteoliza i sekundrana osteomalacija. Dijagnoza se
potvrduje laboratorijskim nalazima: vrijednosti kalcijuma u plazmi su povisene, javlja se
hiperkalciurija, a vrijednosti parathormona su povisene.

Prikazana je mlada Zena sa simptomima i znacima koji upucuju na hiperparatireoidizam: wnTor,
gubitak teZine, bolovi n kostima, radioloSki uoCene cisticne promjene u kostima, sa poviSenim
vrijednostima kalcijuma i alkalne fosfataze, sniZzenim vrijednostima fosfora i poviSenim vrijednostima
parathormona, sa ultrasonografski vidljivim adenomom paratireidne Zlijezde, te bubreznom i Zu€nom
kalkulozom. Na osnovu anamneze, klinickog pregleda, laboratorijskih nalaza, rentgenskih snimaka i
ultrasonografskog nalaza postavljena je dijagnoza von osteitis fibrosa cystica generalisata, odnosno

von Recklinghausenove bolesti.

Kljucne rijeCi: Osteitisfibrosa cystica generalisata

Uvod

Osteitis fibrosa cystica generalisata ili von
Recklinghausenova bolest predstavlja kostni oblik
primarnog hiperparatirecidizma [1,2]. Primarni
hiperaparatireoidizam se javlja u 1 slu¢aju na 2.000
muskaraca i u 1 slu€aju na 500 Zena iznad Cetrdeset
godina starosti, a kod mladih je rijedak [1-3].
NajceS¢e je uzrokovan adenomom paratireoidne
Zhjezde  (~80%  slucajeva), rjede difiiznom
idiopatskom  hiperplazijom paratireidne Zlijezde
(~20% sluCajeva) i rijetko karcinom paratireoidne
Zbjezde (< 2% sluCajeva) [4]. PatofizioloSki postoji
poveéana sekrecija parathormona i smanjena
resorpcija fosfora u proksimalnim tubulima
bubrega, te u plazmi opada koncentracija fosfora koji
se urinom luci u veéoj koliCini [4]. SniZen nivo
fosfora u plazmi indukuje povecan prelaz kalcijuma
iz Kkostiju u plazmu, tako da dolazi do
hiperkalcemije i povecanog izlucivanja kalcijuma

urinom. Pod uticajem poviSenog nivoa parathormona
u kostima dolazi do aktiviranja osteoblasta, povecava
se broj osteoklasta i enzimska aktivnost, Sto dovodi
do razgradnje kostiju. Kosti postaju manje ¢vrste i u
njima se formiraju difuzne cistiCne i fibrozne
promjene  sa  patoloSkim  prelomima [5]-
Patoanatomski  postoji  difuzna  osteoklasti¢na
osteoliza i sekundrana osteomalacija. Poveéan broj
osteoklasta istanjuje wve¢ prorijedene trabekule.
Flaversovi kanali se proSiruju i povecava se koli€ina
nemineralizovanog osteoida. Kada promjene postanu
makroskopski vidljive formiraju se mrki tumori i
ciste koje stanjuju korteks kosti, te dovode do
patoloskih  preloma koji teSko zarastaju, te
posljedicno nastaju deformiteti. Sve promjene u
kostima su reverzibilne [6].

Klinickom slikom dominiraju skeletne smetnje
zbog osteoporoze i koStanih cista. U kostima se
javljaju mrki tumori, patoloski prelomi i deformiteti
skeleta. Javljaju se i metastatske kalcifikacije u
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drugim tkivima i organima, nefrolitijaza, holelitijaza
sa posljedicnom opstrukcijom i infekcijom i akutni
hiperkalcemijski sindrom (vrijednosti kalcijuma vise
od 15 mg%). Hiperkalcemiju prati gubitak apetita,
mucnine, povracanje, opstipacija, opSta misiéna
slabost, konfiizija, bolovi u trbuhu, letargija i
hiperkalcemijska koma, a sve zavrSava smréu. Kod
ovih bolesnika mogu da se jave mentalne smetnje,
depresija i psihoze.

Dijagnoza se potvrduje laboratorijskim nalazima:
vrijednosti kalcijuma u plazmi su povisene, javlja se
hiperkalciurija, u plazmi su vrijednosti parathormona
poviSene, neorganskih fosfata snizene, klirens fosfata
je povien, vrijednosti magnezijuma su niske,
vrijednosti hlorida poviSene, bikarbonata snizene i
vrijednosti alkalne fosfataze su poviSene. Radiolo3ki
se utvrduje osteoporoza, kostne ciste, “moljcasti”
defekti u kostima lobanje, a naroCito je izraZena
subperiostalna resorpcija u srednjim i terminalnim
falangama prstiju. U diferencijalnoj dijagnostici
trebalo bi misliti na sekundarni hiperpara-
tireoidizam, uzimanje velikih koli¢ina kravljeg
mlijeka, intoksikaciju vitaminom D, uzimanje
alkalizirajucih lijekova, na staracku osteoporozu,
Pagetovu bolest, sarkoidozu, poliostoti¢nu fibroznu
displaziju, multipli mijelom, kao i na metastaze
karcinoma dojke. [7]

U lijeCenju von Recklinghausenove bolesti
preduzima se parcijalna paratireoidektomija, mora se
smanjiti hiperkalcemija i sprijeCiti osteoliza, odnosno
osteoklastna aktivnost. Potrebno je provesti lijeCenje
preloma i rezidualnih dcformiteta. Komplikacija je
hipokalcemija zbog gladi kostiju za kalcijumom.
[4,7]

Prikaz slucaja

Bolesnica B.S., stara 34 godine, primljena je na
odjeljenje zbog bolova u koljenima, natkoljenicama
i kukovima. Zadnju godinu ima bolove u obije
sake, kukovima, koljenima i potkoljenicama. Zali se
na pojacanu Zed i navodi da dnevno pije oko 4 L
teCnosti. Od prije jednu i po godinu ima slab apetit
i izgubila je oko 10 kg tjelesne mase, a povremeno se

javljaju mucnina i opstipacije. U lokalnom
klinicCkom nalazu bolovi i crvenilo koze na
desnoj potkoljenici i palpabilan nodus  Stitne

Zlijezde veliCine oko 2 cm. Rentgenski snimci glave,
grudnog koSa, karlice sa kukovima i potkoljenice
pokazuju cisti¢ne osteoliticne promjene (slike 1i 2).
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Laboratoryski nalazi  pokazuju  povisene
vrijednosti  kalcijuma 3,25 mmol/L, sniZene
vrijednosti fosfora 0,44 mmol/L, visoke vrijednosti
alkalne fosfataze od 884 U/L, parathormon 110
pg/mL (normalno 15 do 65 pg/mL). Ubrzana je
sedimentaciju eritrocita. Ultrasonografijom vrata
uoCava se hipoehogeni ¢vor u desnom reznju Stitne
Zlijezde, okarakterisan kao uveéana paratireoidna
Zlijezda. Utvrdena je i kalkuloza Zucne kese i
bubrega. Nakon parcijalne paratireoidektomije
bolesnica se uspjedno oporavila uz normalizovanje
vrijednosti parathormona.

Slika 1. Rentgen snimak karlicnog pojasa pokazuje
cisti¢ne osteolitiCne promjene

Slika 2. Rentgen snimak Saka pokazuje osteoliticne
promjene metakarpalnih kostiju

Diskusija

Na osnovu anamnestiCkih podataka, klinickog
pregleda, laboratorijskih  testova, rentgenskih
snimaka i ultrasonografskog nalaza postavljena je
dijagnoza primamog hiperparatireoidizma, Kkoji je
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posljedica adenoma paratireoidne Zlijezde.
Hiperparatireoidizam se javlja u kostnom obliku,
odnosno kao osteitis fibrosa cystica generalisata ili
Morbus von Recklinghausen.

Prikazana je mlada Zena sa relativno rijetkom
boles¢u, sa jasno izrazcnim simptomima i znacima
opisanim u literaturi: ntor, gubitak teZine, bolovi n
kostima, radioloSki uoCene cistiche promjene u
kostima, sa poviSenim vrijednostima Kkalcijuma i
alkalne fosfataze, snizenim vrijednostima fosfora i
povisenim vrijednostima parathormona, sa
ultrasonografski vidljivim adenomom paratireidne
Zlijezde, te bubreZznom i Zu€nom kalkulozom. Na
osnovu anamneze, klinikog pregleda, laboratorijskih
nalaza, rendgenskih snimaka i ultrasonografskog
nalaza postavljena je dijagnoza von
Recklinghausenove bolesti.

Zaklj ucak

Morbus von Recklinghausen je rijetka bolest,
naroCito kod mladih Zena. Dijagnoza bolesti se
postavlja na osnovu anamneze, klinickog pregleda,
rentgenskih ~ snimaka, laboratorijskih nalaza i
ultrasonografskog nalaza. Dijagnostika je moguéa i u
bolnicama opsteg nivoa ukoliko se iscrpe sve

dijagnosticke moguénosti. Hirusko lijeCenje osnovne
bolesti daje odli¢ne rezultate i izlijeCenje bolesnika.
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Summary. Osteitisfibrosa cystica generalisata or von Recklinghausen’ disease is a boneform
ofprimary hyperparathyroidism. The cause of most often an adenoma of the parathyroid gland. The
bones become less solid and diffuse cystic andfibrous changes with pathological fractures are formed

within them. Pathto-anatomically, teher

is a diffuse ostheoclastic ostheolisis and seconday

ostheomalation. The diagnosis is established by laboratory findings: values of calcium in plasma are
elevated, there is hypercalciuria, and the values ofparathormone are higher.

The case shows a young woman with symptoms and signs that point to the hyperparathyroidism:
tiredness, loss of weight, pains in the bones, radiologically found cysticchanges in the bones with
increased values of calcium and alkaline phosphatase, lowered values ofphosphorus and higher values
ofparathormone, with ultrasonographically visible adenoma of the of the parathyroid gland and renal
and gallbladder calculosis. On the basis ofthe anamnesis, clinical examination, laboratoryfindings, X-

rays and ultrasonography findings,
generalisata, i.e. von Recklinghausen’ disease.

it was established the diagnosis of osteitis fibrosa cystica
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