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Popis kratica koristenih u radu

AP — anteroposteriorno

EXT (1/2) — exostosin glyosiltransferase (1/2)
CT — kompjuterizirana tomografija

MR — magnetna rezonancija

RTG - rendgenogram

UZV — ultrazvuk
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Sazetak

Trevorova bolest, poznata i kao dyspasia epiphysialis hemimelica (DEH) rijetka je
nenasljedna bolest koja zahvaca epifize dugih kostiju te histoloSki nalikuje na
osteohondrom. Opisana incidencija bolesti je 1:1000000, a neki autori navode kako je
incidencija vjerojatno i veca, ali se slu€ajevi pogresno klasificiraju kao osteohondromi
i sliéni entiteti. Smatra se bolesS¢u djecje dobi, iako postoje sporadi¢ni slu¢ajevi ove
bolesti u odraslih osoba. Glavno patolosko zbivanje u Trevorovoj bolesti jest bezbolna
kostana izraslina koja zahvaca dio zgloba, lokalizirano uz epifizu jedne ili obje zglobne
kosti. Izraslina je naj¢e$¢e smjesStena u gleznju, koljenu ili kuku. U nekih pacijenata
pristune su multiple kostane izrasline, bilo na istom ili razli€itim udovima. Trenutno nisu
poznati okolisSni i genetski Cimbenici bolesti te su mjereni parametri u Trevorove bolesti
potpuno jednaki vrijednostima pronadenima u zdravom tkivu. U literaturi nema
opisanih slu€ajeva maligne alteracije. Pri dijagnostici bolesti kljuéno je traZiti znakove
Trevorove bolesti, a oni su asimetrija, smanjena pokretljivost i deformitet zgloba.
Nakon pronalazenja istih, koristi se jednu ili viSe radioloSkih tehnika od kojih su
najkorisniji rendgenogram, kompjuterizirana tomografija i magnetska rezonancija. Po
vizualizaciji lezije, odabire se terapijski pristup koji, ovisno o radioloskom i kliniCkom
nalazu, moze biti konzervativne ili kirur§ke naravi. Uz ranu dijagnozu i tretman moguce
je izbjecCi komplikacije poput invaliditeta uzrokovanog neadekvatnom mehanikom
zglobova ili osteoartritisa. Oporavak je nakon tretmana relativnho brz, s jednim od
opisanih slu€ajeva oporavka od samo 28 dana. Obzirom na pedijatrijsku dob oboljelih,

plasticnost skeletalnog sustava uvelike doprinosi dobrim rezultatima i brzini oporavka.

Klju€ne rijeCi: Trevorova bolest, osteohondrom, pedijatrijska ortopedija, rijetka bolest



Summary

Trevor disease, also known as dysplasia epiphysialis hemimelica (DEH) is a rare non-
hereditary disease affecting the epiphyses of long bones. Histologically, it resembles
osteochondromal tissue. Described incidence rate of the disease is 1:1000000, with
some authors claiming higher incidence rate in reality due to probably misdiagnosed
cases classified as osteochondromas or other similar entities. It is considered a
disease of pediatric age population, even though there are sporadic cases of the
disease among adults. The main pathological finding in Trevor disease is a painless
bone growth affecting a part of the joint, localized along the epiphysis of one or both
articular bones. The growth is commonly found in the ankle, the knee or the hip. In
some patients, multiple bone growths are present, either along the same or different
limbs. Currently, there are no known envirnomental and genetic factors with measured
parameters in Trevor disease being completely equal to the values found in healthy
tissue. There are no described cases of malignant alteration in the literature.
Diagnostic-wise, it is crucial to look for the signs of Trevor disease — asymmetry,
impaired mobility and joint deformity. After finding those signs, one or more radiology
tehniques are used with the most useful being x-ray, computerized tomography and
magnetic resonance imaging. After the lesion is visualized, a thearapeutic approach is
chosen, either conservative or surgical, depending on both radiological and clincal
findings. With early diagnosis and treatment it is possible to avoid complications like
disability caused by impaired mobility of the joint or osteoarthritis. Recovery after the
treatment is relatively fast, with one of the described cases stating only 28 days.
Considering the pediatric age of the affected, plasticity of the skeletal system greatly

contributes to the good results and fast recovery time.

Key words: Trevor disease, osteochondroma, pediatric orthopedics, rare disease



Uvod

Trevorova bolest, poznata i kao dysplasia epiphysialis hemimelica, nenasljedna je
bolest koja zahvaca epifize dugih kostiju te histoloski nalikuje na osteohondrom. (1,2)
Prvi zapis ove bolesti seze u 1926. godinu kada su Belot i Mouchet opisali
.larzomegaliju“ u 18-mjesenog djeCaka. David Trevor je 1950. godine objavio rad
naslova ,Tarso-epiphyseal aclasis® implicirajuéi aklaziju, kontinuitet i nemogucnost
razlikovanja patoloSkog i normalnog tkiva u ovoj bolesti. U radu opisuje deset
pacijenatasa zahvaéenim tarzusom, tibijom, femurom te kompletnim Kkoljenskim
zglobom. (3) Tri godine kasnije, Donaldson opisuje ,osteohondrom distalne femoralne
epifize® u 9-mjeseCne djevojCice, a Ingelrans i Lacheretz opisuju ,epifizealnu
hondrodistrofiju® u 6-mjese€nog djeCaka. (1) Konacna nomenklatura bolesti
prihvaéena je 1956. godine, kada T.J. Fairbank prvi puta koristi naziv DEH. Odbacio je
naziv tarzo-epifizealna aklazija koji je uveo Trevor, iz dva razloga. Prvi je bio taj da
izrasline ne zahvacaju iskljucivo tarzus (ili uopée ne zahvacaju doniji ud), a drugi
¢injenica da nisu aklasti¢ne vec¢ displasti¢ne naravi. (4) Fairbankovim radom iz 1956.

zapocinje i suvremeno shvacanje Trevorove bolesti.

Glavno patolosko zbivanje u Trevorovoj bolesti jest bezbolna kostana izraslina koja
zahvaca dio zgloba, lokalizirano uz epifizu jedne ili obje zglobne kosti. (4,5) Izraslina
je najcesce smjesStena u gleznju, koljenu ili kuku. U nekih pacijenata moguce je naci
multiple koStane izrasline, bilo na istom ili razli€itim udovima. (6) Pojava kosStane
izrasline predstavlja deformantnu silu unutar zgloba, $to u konacnici dovodi do otezane
pokretljivosti, oticanja te vizualnog deformiteta zgloba i asimetrije udova. (5) Upravo
ovakva nespecifiCna prezentacija bolesti dovela je do pojave viSe vrsta klasifikacija, od

kojih je prva detaljnija objavljena 1985. od strane Azouz i sur. (7)



Klasifikacije

Prema Azouzu, Trevorova bolest se moze podijeliti u tri oblika: lokalizirani, klasi¢ni i
generalizirani/teski. Lokalizirani oblik uobiCajeno zahvaca kosti straznjeg dijela stopala
ili zglob gleznja te moze zahvacati distalne epifize dugih kostiju potkoljenice. Takoder,
moguce je i potpuno zahvacanje iskljuCivo jedne kosti, primjerice patele, talusa,
medijalnog ili lateralnog maleola. Klasicni oblik bolesti podrazumijeva zahvacenost
nekoliko mjesta na istom udu, a Cesto se radi o Mouchet i Belot tipu bolesti, nazvanom
prema po njima opisanom obliku - tarzomegaliji. Ostatak koStanog sustava u klasi€énom
obliku i lokaliziranom obliku ostaje nezahvacen. Generalizirani oblik je onaj koji
zahvaca cijeli donji ud, involvirajuci sve dijelove od zdjelice do stopala. Azouz navodi i
slu€aj zahvacanja ipsilateralnog rebra, ali ne navodi mogu¢nost zahvacanja gornjih

udova ili istovremeno zahvacanje gornjih i donjih udova. (7)
Dvije novije predlozene klasifikacije dali su autori Arealis i Clarke. (6,8)

Arealisov prijedlog (tablica 1.) klasifikacije ispravlja nedostatke Azouzove klasifikacije
uzimajuci u obzir epidemioloske podatke te dijeli bolest u 6 tipova, ovisno o broju i
lokaciji zahvacenih udova. Tako tip 1 zahvaca jedan zglob donjeg uda, tip 2 viSe
zglobova donjeg uda, tip 3 jedan zglob gornjeg uda, tip 4 viSe zglobova donjeg uda, tip

5 simultano gornji i donji ud, a tip 6 kraljezZnicu. (6)



Slu€ajevi % Tip
Jedan zglob donjeg uda 50 36.23 1 Cesto
Vise zglobova donjeg uda 51 36.96 2 Cesto
Jedan zglob gornjeg uda 30 21.74 3 Cesto
Vise zglobova donjeg uda 3 217 4 Rijetko
Gornji i donji ud 217 5 Rijetko
Kraljeznica 1 0.72 6 Rijetko

138 100

Tablica 1., Klasifikacija prema Arealisu i sur.
Prema: Trevor’'s Disease: A Literature Review regarding Classification,
Treatment, and Prognosis apropos of a Case (Arealis G i suradnici, 2014.)

(6)

Clarkeov prijedlog (tablica 2.) kombinira pristup Azouza i Arealisa, ali prepoznaje i

pojavu bilateralnih oblika bolesti. (8)

Intra-artikularno

Ekstra-artikularno

Tip A: Zahvac¢a samo donji ud
1. Lokalizirani: Zahva¢a samo jednu
kost
2. Klasi¢ni: Zahvaca viSe kostiju istog
uda

3. Generaliziran: Zahvaca cijeli doniji ud

Tip A: Zahvac¢a samo donji ud
1. Lokalizirani: Zahva¢a samo jednu
kost
2. Klasi¢ni: Zahvaca viSe kostiju istog
uda

3. Generaliziran: Zahvaca cijeli doniji ud

Tip B: Zahvacéa gornji ud

Tip B: Zahvaca gornji ud

Tip C: Zahvaca gorniji i donji ud

Tip C: Zahvaca gorniji i donji ud

Tip D: Bilateralno

zahvacanje/zahvacéanje kraljeznice

Tip D: Bilateralno

zahvacanje/zahvacanje kraljeznice

Tablica 2., Klasifikacija prema Clarkeu i sur.

Prema: Trevor's disease:
classification (Clarke, 2016.) (8)

Management

difficulties and proposed



Epidemiologija

Trevorova bolest je izrazito rijetka, s incidencijom 1:1000000. (1,9) Ne postoje dokazi
o rasnoj predilekciji, ali je zato poznato da ¢eS¢e zahvaca pripadnike muskog spola, i
to u omjeru 3:1. (9,10) Smatra se boleS¢u djecCje dobi, iako su opisani sporadicni
sluCajevi ove bolesti u odraslih osoba. (9,11) Neki autori navode kako je incidencija
vjerojatno i veca, ali se slu€ajevi pogreSno klasificiraju kao osteohondromi i sli¢ni
entiteti. (12)



Patogeneza

Trevorova bolest se smatra sporadicnom boleS¢u bez poznatih okoliSnih i genetskih
C¢imbenika. (12) lako se o samoj etiologiji ne zna mnogo, postoji nekoliko hipoteza o
samom patogenetskom procesu razvoja Trevorove bolesti. Prvotno se smatralo da je
rije€ o specificnom obliku osteohondroma, s obzirom da je histoloSki nalik na benigne
osteohondrome. (4,12) Zbog sli¢nosti, bitno je pazljivom inspekcijom patoloskog
supstrata utvrditi je li struktura organizirane naravi. Benigni osteohondromi su
uglavnom organiziranije strukture, kontinuiranim rubom zdruzZeni s kosti iz koje potjecu.
U Trevorovoj bolesti potpuna integracija u prilezeCu kost moguca je tek u kasnijim
stadijima bolesti. Supstrat prisutan u Trevorovoj bolesti u formi je osteokartilagnoznih
nodula, mnostva osifikacijskih centara s prisuthom dezorganiziranom hrskavicom,
medusobno povezanih hrskaviénim traCcima. Ovakav supstrat upucuje na
nemogucnost odrZzavanja dormantnosti, tj. reguliranja prekomjerne aktivnosti
hondroprogenitorninh  stanica epifize. (12) Jedna od hipoteza pretpostavlja
abnormalnosti krvotoka fetalnih epifiza, a neki autori smatraju da je mogu¢ i gubitak

polarnosti epifiznih hrskavica te po€etak njihova koncentri€nog rasta. (13,14)

Zbog histolosSke slicnhosti posumnjalo se na genetsku povezanost osteohondroma i
Trevorove bolesti. (15) Poznato je da je kod osteohondroma i osteosarkoma ucestao
poremecaj funkcije EXT1 i EXT2 gena. Njihova uloga je kodiranje proteina koji
reguliraju sintezu kosti sudjeluju¢i u stani¢noj signalizaciji u ulozi receptora,
koreceptora, signalnih molekula ili prezenterskih molekula za druge receptore. (16)
Tumorsupresorska funkcija EXT-ova dokazana je na temelju miSjeg modela na kojem
je utvrdena pojavnost osteohondroma nakon ,knock-outa“ EXT1 ili EXT1 i EXT2. Da
bi doslo do maligne alteracije i pojave osteosarkoma, potrebno je da jedinka ipak ima
prisutnu funkcionalnu kopiju EXT gena, bilo naknadnom mutacijom ili u heterozigotnim

uvjetima. (16)

lako na malom uzorku, zbog rijetke pojavnosti same bolesti, analizom je utvrdeno da
se u Trevorovoj bolesti ne nalazi mutacija EXT1 i EXT2 gena. (15) U istom radu Bovée
i sur. svoj nalaz usporeduju s prikazom slucaja pacijenta koji je takoder imao zdrave
EXT kopije. Svi mjereni parametri su u Trevorove bolesti potpuno jednaki vrijednostima

pronadenima u zdravom tkivu. (15)



lako se Trevorova bolest ne smatra nasljednom, Torrez i sur. su dijagnosticirali
Trevorovu bolest u pacijenta koji je bolovao i od multiplih hereditarnih egzostoza. Ipak,
navode kako je njihova dijagnoza Trevorove bolesti podlozna diskusiji jer postoji Sansa
da se radi o ostatcima tkiva osteohondroma. (17) Zanimljivo, u pacijenata koji boluju

od MHE, dolazi do mutacija EXT1 i EXTZ2 koji se u Trevorovoj bolesti ne nalaze. (15,17)



Dijagnostika

Kod dijagnosticiranja Trevorove bolesti potrebno je pristupiti pacijentu kao cjelini i
sagledati ga pocCevsi od njegove osobne i obiteliske anamneze. Zbog nedokazane
hereditarnosti bolesti, pozitivha obiteljska anamneza bolesti koStanog sustava moze
usmijeriti prema bolestima iz skupine diferencijalnih dijagnoza iako nije isklju¢eno
sporadi¢no pojavljivanje u srodnika. (1) Nakon anamneze, pristupa se fizikalnom
pregledu te se traZze znakovi Trevorove bolesti, a oni su asimetrija, smanjena
pokretljivost i deformitet zgloba. Ukoliko su isti pronadeni, iduci korak je koristenje
jedne od radioloskih tehnika. (1,18,19)

Klasi¢ni rendgenogram zahvacenog dijela tijela, ucinjen u dvije, medusobno okomite
ravnine, joS uvijek predstavlja zlatni standard u pocetku obrade prilikom sumnje na
Trevorovu bolest. Pomoc¢u RTG-a je moguce primijetiti koStane izrasline multicentricne

prirode s moguéim kontinuitetom s koStanom srzi pripadajuce kosti (slika 1.). (18)

Slika 1., AP (lijevo) i lateralno (desno) orijentirana rendgenska snimka. Na
AP snimci skleroticna promjena prikazuje se bijelom strelicom, a
osifikacijska crnom. Na lateralnoj snimci, osifikacijska promjena oznacena
je bijelom strelicom, skleroticha crnom.

Prema: Imaging of dysplasia epiphysealis hemimelica (Trevor’s disease)
(Tyler PA i suradnici, 2013.) (18)



Kompjutorizirana tomografija predstavlja odliCan dijagnosticki alat izbora, zbog svoje
lake dostupnosti i vece preciznosti od klasi€¢nog rendgenograma. Negativna strana CT-
a jest poveéana razina ioniziraju¢eg zracenja, no mogucée je snimanje fokusirati na
manje koStane segmente te na taj naCin minimizirati negativne efekte ove pretrage. CT
omogucava detaljniju vizualizaciju lezija te je precizniji pri pronalasku manjih centara
osifikacije (slika 2.). (18)

o

Slika 2., CT snimka, koronalni presjek (desno) i sagitalni presjek (lijevo).
Na koronalnom presjeku crna strelica pokazuje na srzni kontinuitet izmedu
tkiva Trevorove bolestii zdrave kosti, a bijela strelica pokazuje eroziju fibule
nastalu pritiskom izrasline na kost. Sagitalni presjek prikazuje tkivo
Trevorove bolesti kao skleroti€nu promjenu (crna strelica) te sluajan nalaz
kostanog fragmenta (bijela strelica).

Prema: Imaging of dysplasia epiphysealis hemimelica (Trevor’s disease)
(Tyler PA i suradnici, 2013.) (18)

Najpreciznija radioloSka metoda jest magnetna rezonancija jer, za razliku od
prethodne dvije, detaljno prikazuje hrskaviéno tkivo. Pomoéu MR-e moguce je
dijagnosticirati i pratecu patologiju poput artritisa ili burzitisa. Zbog mehanizma MR-e,
centri osifikacije se ne prikazuju, dok je hrskaviéna komponenta dobro vidljivaiu T1 i
T2 sekvencama. Bitno je napomenuti da vjerojatno zbog drugacCije organizacije
kolagenih vlakana u usporedbi sa zdravom hrskavicom T2 sekvenca hiperintenzivno
prikazuje hrskavicu Trevorove bolesti. Ova je pretraga takoder vrlo korisna jer
omogucuje prepoznavanje linije rascjepa“ (eng. cleavage plane), koja prikazuje
granicu patoloskog i zdravog tkiva (slika 3.). (12,18,19)



Slika 3., MR snimke lijevog gleznja sagitalno (lijevo) i desnog gleznja
koronalno (desno). Bijele strelice ukazuju na kontinuitet kostane srZi, a bijeli
trokuti na hrskavicno tkivo Trevorove bolesti.

Prema: Imaging of dysplasia epiphysealis hemimelica (Trevor’s disease)
(Tyler PA i suradnici, 2013.) (18)

Ultrazvuk nije pogodan za detaljnu dijagnostiku Trevorove bolesti, no moZze se Koristiti
u ranijim stadijima za prepoznavanje hrskavi¢nih struktura i osifikacijskih centara u
ranijim stadijima bolesti. Svakako se preporucuje upotpuniti nalaz UZV-a nalazom MR-
e (slika 4.). (12)

Slika 4., Transverzalni medijalni prikaz koljena pomocu UZV. Na lijevom
medijalnom femoralnom kondilu vidljivi su hiperehogeno centri osifikacije
Trevorove bolesti.

Prema: Imaging of dysplasia epiphysealis hemimelica (Trevor’s disease)
(Tyler PA i suradnici, 2013.) (18)



Scintigrafija se mozZe koristiti kao metoda prikaza lezija zbog njihove hipertrofiCne
naravi i posljedicno pove¢anog unosa radionuklida. Ipak, MR kao metoda koja
neioniziraju¢im zraCenjem daje kvalitetnu sliku bilo gdje u tijelu namece se kao
dijagnosticki alat izbora za otkrivanje Trevorove bolesti, pa se scintigrafija u praksi ne

koristi kao standardna metoda. (12,18)

Genetsko testiranje bilo bi optimalno za dokazivanje manjka EXT1 i EXT2 mutacija te
bi bilo korisno za iskljuCivanje diferencijalninh dijagnoza ali se ne primjenjuje
standardno. (1) S obzirom na histoloSku sli€host osteohondromima, histopatoloski
nalaz nalik ostohondromu uzima se u kontekstu lokalizacije i makromorfologije

izrasline kako bi se postavila dijagnoza Trevorove bolesti. (19)

10



Diferencijalne dijagnoze

Ukoliko se dijagnostiCkim postupcima ne potvrdi sumnja na Trevorovu bolest, nuzno je

uzeti u obzir ostale patolosSke entitete koji se mogu prezentirati na sliCan nacin.

Osteohondrom (egzostoza) je benigni tumor koji se naj¢eSée moze naci uz metafize
dugih kostiju. Naj€esc¢e lokacije na kojima se nalaze su proksimalni humerus, distalni
femur i proksimalna tibija. Histopatoloski, osteohondromi imaju organiziraniju strukturu
u usporedbi s lezijama u Trevorovoj bolesti. (20) Osteosarkom je jedan od najescih
malignih primarnih tumora kostiju, a moze nastati i malignom alteracijom
osteohondroma. Ima bimodalnu dobnu distribuciju kod koje je prvi porast incidencije u
rasponu od 10. do 14. godine, a najcesce je lokaliziran u predjelu distalnog femura ili
proksimalne tibije. Takoder, moze rasti u predjelu epifize te zbog svega navedenog

spada pod potencijalnu diferencijalnu dijagnozu. (16,21,22)

Multiple hereditarne egzostoze, autosomno dominantno nasljedni poremecaj
karakteriziran pojavom multiplih osteohondroma na citavom skeletu tijekom rasta i
razvoja, takoder ulazi u diferencijalnu dijagnozu generaliziranog oblika Trevorove
bolesti. (21) Enhondromi su osteolitiCne lezije primarno hrskaviénog sastava koje
mogu osificirati. Razvijaju se iz ploCe rasta, a kasnijom maturacijom nastaju toCkasti
centri osifikacije. Kod dugih kostiju najéeSce zahvacaju metafizu. (23) Mogu se nadi i
u kontekstu enhondromatoze, rijetke sustavne bolesti koja moze biti nasljedna ili
sporadi¢na, a manifestira se u ranom djetinjstvu. Podtip koji najvise nalikuje Trevorovoj
bolesti je metahondromatoza. (24) Metahondromatoza je autosomno dominantna
bolest koja uzrokuje rast enhondroma i osteohondroma. Naj¢eSc¢e zahvaca dlanove,
stopala, femure, tibije i kosti zdjelice. Periartikularne kalcifikacije mekih tkiva koje
uzrokuje mogu podsjecati na lezije koje nalazimo u Trevorovoj bolesti. Ipak,
metahondromatoza, za razliku od Trevorove bolesti najéeS¢e zahvaca stopala i
dlanove. (25) Dob pacijenata i lokacija bolesti na medijalnoj polovici proksimalne tibije
mora skrenuti sumnju i na Blountovu bolest, poremecaj rasta navedene lokacije
dje€jeg skeleta koji uzrokuje varus deformitet koljena i poremecéenu mehaniku zgloba.
(26)

Takoder, juvenilni reumatoidni artritis zauzima potencijalno mjesto na popisu

diferencijalnih dijagnoza s obzirom na deformitet i smanjenu pokretljivost zglobova koju
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uzrokuje. (27) Zbog intraartikularne pojavnosti lezija Trevorove bolesti, sinovijalna
hondromatoza je bolest koju se moze takoder uzeti u obzir kod odredivanja
diferencijalne dijagnoze. Radi se o rijetkoj benignoj bolesti u kojoj dolazi do metaplazije
sinovije u obliku malih hrskaviénih masa koje ispunjavaju zglob. Ipak, vecinski zahvaca
musku populaciju u trecem i Cetvrtom desetljeCu Zivota, pa je bitnija kao potencijalna

diferencijalna dijagnoza kod rijetkih odraslih pacijenata. (9,11,28)

Kao potencijalna diferencijalna dijagnoza navodi se i myositis ossificans. (19) Postoje
3 tipa, progresivni, (post)traumatski i atraumatski tip. Oc€ituje se kao kalcifikacije u tkivu
s pojavom heterotopnog okostavanja. NajéeSCe se nalazi u mladih aktivnih
adolescenata. lako uglavnom zahvaca misSice, katkad zahvaca tetive i masno tkivo, pa

tako vizualno i simptomatski moZze imitirati Trevorovu bolest. (19,29)
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Terapija

Terapeutski pristup Trevorovoj bolesti ovisi o simptomima i klinickoj slici. Vecina
opisanih slu€ajeva su tretirani kirurSkim zahvatom kako bi se uklonilo leziju te
omogucio pravilan (ili pravilniji) rast i razvoj zahvacenog dijela zgloba. (1,19) Zahvat
se najceSce sastoji od direktnog uklanjanja izrasline, s napomenom da neki autori
preporuCuju uklanjanje intraartikularnih lezija iskljuCivo ako se odlome i postanu
slobodna tijela unutar zglobne ¢ahure. (19) Razlog je potencijalno ostecivanje hijaline

hrskavice na zglobnoj povrsini te posljedicnog sekundarnog artritisa. (19)

Prilikom kirur§kog zbrinjavanja lezije/a, nuzno je uciniti potpunu resekciju tumorskog
tkiva. Jedini slu¢aj kad je dozvoljena parcijalna resekcija je u slu€aju operacija
zahvaéenog podrucja u viSe stadija. Jedino potpuna resekcija svodi vjerojatnost
ponovne pojave i rasta tumorskog tkiva na minimum. Ekstraartikularne lezije najceSce

zahtijevaju jednostavnu eksciziju i postoperativno pracenje pacijenta. (1)

Postoje i slu€ajevi kod kojih se pristupa samo pracenju, s redovnim kontrolama
dijagnostickim metodama. Takva odluka se obi¢no donosi zbog vrlo mlade dobi
pacijenta i/ili u slu¢ajevima kada lezija ne pokazuje tendenciju rasta. Razlog odabira
konzervativnog pristupa jest i asimptomatska prezentacija bolesti. Ipak, dio autora se
ne slaze s pristupom pracenja asimptomatskih lezija te smatraju da se apsolutno sve
lezije trebaju ukloniti prije nego Sto potencijalno izrastu i potpuno invadiraju epifizu. Pri
tome upucuju na ,liniju rascjepa“ (eng. cleavage plane) (slika 5.), vidljivu na MR i CT
snimkama. Linija rascjepa tanka je hrskavicna linija koja ukazuje na nepotpunu invaziju
tumora, tj. integracije u prileZzeCu kost i olakSava odabir operativhog postupka, a

naj¢esce su prisutne kod pacijenata u prvom desetlje¢u zivota. (1,19)
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Slika 5., CT snimka desnog stopala. Lijevi prikaz je koronalni presjek u
ravnini s lateralnim malelom, a desni je transverzalni u visini sredista lezije
(bijela tocka), koji centimetar ispod lateralnog maleola. Jasno je vidljiva linija
rascjepa izmedu zdrave kosti i izrasline (bijela tocka).

Prema: Diagnosis and surgical treatment of dysplasia epiphysealis
hemimelica. A report of nine cases (Bosch C i suradnici, 2014.) (19)

Saniranje intraartikularnih lezija ovisi o stupnju integracije tumorskog tkiva u zglobne
plohe. Kod potpune integracije, postoji vjerojatnost da su zglobne plohe potpuno
kongruentne te prije naveden rizik od oSteCenja zglobne povrSine i posljedi¢nog
osteoartritisa u prakticho zdravom zglobu onemogucava resekciju tumorske mase.
Ukoliko se kongruentnost zglobnih ploha potvrdi radioloskim i klinickim nalazom te
nema tragova daljnjeg rasta tumora, pristupa se korektivnim zahvatima. Tako su
opisani sluCajevi s koriStenjem korektivnih osteotomija ili hemiepifizioideze -
privremenog ili trajnog zaustavljanja procesa rasta samo na jednoj polovici fize (plo¢e
rasta) kojima se iskljuCivo korigira angularni deformitet (slika 6.). Kompleksniji
deformiteti potencijalno zahtijevaju kombinaciju hemiepifizioideze i osteotomije.
(1,30,31)
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Slika 6., Rendgenski prikaz korekcije deformiteta desnog koljena
uzrokovanog integracijom tkiva lezije Trevorove bolesti u zglobnu plohu
medijalne strane femoralne epifize.

Lijeva slika prikazuje stanje prije zahvata, srediSnja neposredno nakon
korektivne osteotomije, a 2 godine post-operativno.

Prema: Limb-lengthening and angular correction for dysplasia epiphysealis
hemimelica (Nishiyama M i suradnici, 2001.) (30)

Kod intraartikularnih tumora koji nisu integrirani u zglobnu plohu, moguce je izvesti
potpunu resekciju kao u slu€aju ekstraartikularnih tumora, pazedéi pritom da ne dode
do ostecenja zglobnih ploha. Kod lezija manjih dimenzija, primjenjiv je i artroskopski
pristup. (9)

Perl i sur. navode zanimljiv primjer konzervativhog lijeCenja u pacijenta koji se
prezentirao primarno s bolovima u koljenu. Na ucinjenoj MR i posljedi¢noj
artroskopskoj biopsiji uo€ena je hondromalacija medijalnog femoralnog kondila, uz
lateralni pomak prednjeg kriznog ligamenta te nekoliko lezija Trevorove bolesti. U vidu
terapije preporu¢ena je modifikacija vrste i intenziteta sportske aktivnosti. Umjesto
nogometa (koji zna€ajno opterecuje koljena) preporu€eni su biciklizam i plivanje.
Provedena je i fizikalna terapija te je nakon 12 mjeseci bol nestala. Ocekivano, s
obzirom na nalaz biopsije koji je ukazivao na hondroprogenitornu disregulaciju, nakon
12 mjeseci doslo je do krajnje osifikacije lezija unutar zgloba uz daljnji izostanak

simptoma (slika 7.). (14)
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Slika 7., MR snimak lijevog koljena u transverzalnoj ravnini. Koljeno je
slikano u razmaku od 12 mjeseci. Slika A prikazuje stanje po obradi tijekom
simptomatske bolesti, bijeli obrub epifize odgovara hrkavichom dijelu tkiva
Trevorove bolesti. Slika B prikazuje stanje 12 mjeseci kasnije, nakon
konzervativne terapije bazirane na promjeni fizi¢kih aktivnosti. Vidljiva je
integracija tkiva Trevorove bolesti u zahvacéenu epifizu.

Prema: Case report: Dysplasia epiphysealis hemimelica: A case report with
novel pathophysiologic aspects. (Perl M i suradnici, 2009.) (14)
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Prognoza i prac¢enje

Uz ranu dijagnozu i tretman moguce je izbje¢i komplikacije poput invaliditeta
uzrokovanog neadekvatnom mehanikom zglobova ili osteoartritisa. (1) U literaturi
nema opisanih sluCajeva maligne alteracije, pa je i ranije naveden pristup €¢ekanja
maturacije, tj. krajnje osifikacije lezija legitiman pristup ukoliko Ilokalizacija i
simptomatologija lezije to dopustaju. Rekurirajuce lezije se navode kao potencijalna
komplikacija, ali vecina prikaza pacijenata koriStenih za pisanje ovog rada ih negira.
(1,13,14) Dio autora navodi potencijalne komplikacije pri operacijskom lijecenju
intraartikularnih lezija, dok drugi navode kako se postizu dobri rezultati bez obzira na
lokalizaciju samih lezija. Brzina oporavka od bolesti i nestanka simptoma kod
pacijenata varira, s jednim od opisanih primjera od ve¢ 28 dana postoperativno. (1) S
obzirom na pedijatrijsku dob oboljelih, plastiChost skeletalnog sustava uvelike

doprinosi dobrim rezultatima i brzina oporavka ne iznenaduje. (1,13,19,32)

Redovito pracenje, jednom ili dva puta godiSnje se preporu¢a do zavrSetka rasta
pacijenta, tj. do srastanja epifiznih ploca. (1,14) U rijetkom, malo vjerojathom scenariju
pacijenta odrasle dobi, Khalsa i suradnici navode potrebu za adekvatnim post-
operativnim pra¢enjem pacijenta u intervalima jednom godiSnje. Takoder, preporucuju
agresivniju eksciziju okolnog podru¢ja ukoliko se sumnja na potencijalnu pojavu

rekurirajucih lezija. (11)
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