
Фиброзная дисплазия — заболевание, при кото-
ром нормальная кость и костный мозг заме-

щаются атипичной костно-фиброзной тканью, 
относится к доброкачественным опухолевидным 
образованиям, вовлекающим одну и более костей 
(монооссальная и полиоссальная формы) [1–4]. Рас-
пространенность фиброзной дисплазии составляет 
предположительно 1:30 тыс. населения. Фиброзная 
дисплазия составляет 2,5% от всех костных заболева-

ний и 7% от костных опухолей. Причинами возник-
новения фиброзной дисплазии служат мутации гена 
GNAS, который кодирует Į-субъединицу G-белка 
(Gas). Утрата функции белка Gas приводит к потере 
способности остеобластов к дифференцировке 
и патологической перестройке структуры костной 
ткани [2, 5, 6]. Как правило, поражение кости разви-
вается в детском и юношеском возрасте вскоре после 
полового созревания [5]. Возраст на момент поста-
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Фиброзная дисплазия — редко встречающаяся аномалия развития костной ткани, при которой она заменяется фиброз-
но-кистозной. Представлено клиническое наблюдение больного с краниофациальной полиоссальной формой фиброзной 
дисплазии. У ребенка в возрасте 13 лет отмечалось появление постоянной интенсивной головной боли, которая сопрово-
ждалась головокружением, шумом в ушах, когнитивными нарушениями, деформацией лобной области и нижней челюсти 
справа, локальной пигментацией в области шеи и лица (пятна кофе с молоком). При томографии головного мозга и остеос-
цинтиграфии в правой половине костей черепа визуализировалось объемное образование, в котором при гистологическом 
исследовании была выявлена фиброзная дисплазия.
Заключение. Для постановки данного диагноза большое значение имеют сочетание болевого синдрома с деформацией 
лицевой части черепа и гистологическое исследование.
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Fibrous dysplasia is a rare anomaly of bone tissue development, in which it is replaced by fibrocystic tissue. A clinical case 
of a patient with a craniofacial polyossal form of fibrous dysplasia is presented. At the age of 13, a child had a constant intense 
headache, which was accompanied by dizziness, tinnitus, cognitive impairment, deformity of the frontal region and lower jaw on the 
right, local pigmentation in the neck and face (coffee-and-milk-like stains). Brain tomography and osteoscintigraphy visualized a 
volumetric formation in the right half of the skull bones, in which fibrotic dysplasia was revealed during histological examination. 
Conclusion. To establish this diagnosis, a combination of pain syndrome with deformation of the facial part of the skull and histolo-
gical examination is important.
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новки диагноза составляет от 5 до 30 лет. Среди боль-
ных преобладают лица женского пола. Риск саркома-
тозной трансформации составляет от 0,5 до 4% [7, 8].

 Поражение костей черепа при фиброзной дис-
плазии — одно из самых частых поражений плоских 
костей. Диагностика затруднена в связи с длитель-
ным скрытым периодом заболевания, скудностью 
клинических проявлений и представляет актуальную 
проблему, поскольку несвоевременные диагностика 
и лечение могут привести к деформации костей свода 
черепа и лица [2, 8–12]. Краниофациальный тип 
фиброзной дисплазии относится к полиоссальному, 
поскольку многие вовлеченные кости черепа отде-
лены друг от друга только швами. Выделяют синдром 
Олбрайта, характеризующийся триадой: полиос-
сальная фиброзная дисплазия, пигментация на коже 
цвета кофе с молоком, а также различные эндокрино-
патии, проявляющиеся преждевременным половым 
созреванием, гипертиреозом или акромегалией [7]. 
Поражения костей и пятна «кофе с молоком» обычно 
находятся на одной стороне тела. У пациентов могут 
быть только 2 из 3 признаков, иногда могут отсут-
ствовать пятна «кофе с молоком» и могут иметься 
одна или несколько эндокринных патологий [6, 13]

 В зависимости от локализации краниофациаль-
ной фиброзной дисплазии признаки и симптомы 
варьируют и включают деформацию и асимметрию 
лица, изменения зрения, нарушение слуха, заложен-
ность носа, боль, парестезии и неправильный прикус. 
Одним из ранних и частых симптомов служит голов-
ная боль. В дальнейшем, при прогрессировании про-
цесса появляются жалобы на косметический дефект 
лицевого черепа. У большинства пациентов заболева-
ние протекает бессимптомно и возможно случайное 
выявление на рентгеновских снимках или на ком-
пьютерной томограмме головы и шеи. Окончатель-
ный диагноз фиброзной дисплазии ставится после 
биопсии ткани на основании данных гистологиче-
ского исследования [2, 4, 5, 9].

 В настоящее время отсутствуют установленные 
протоколы лечения пациентов с краниофациальной 
фиброзной дисплазией. Варианты ведения больного 
включают наблюдение, медикаментозную терапию 
и хирургическое лечение. Медикаментозная тера-
пия включает бисфосфонаты, которые ингибируют 
резорбцию кости, ограничивают прогрессирование 
пораженного участка в силу их действия на остео-
класты. Предпочтительным остается хирургическое 
лечение, направленное на устранение или предотвра-
щение деформаций и функциональных расстройств. 
Алгоритм ведения краниофациальной фиброзной 
дисплазии предусматривает по мере окончания поло-
вого созревания и стабилизации роста очага фиброз-
ной дисплазии его радикальное удаление или ремо-
делирующая резекция [2, 6, 7].

Клинический случай. Девочка 13 лет обратилась 
к педиатру с жалобами на головные боли, голово-

кружение, шум в ушах, асимметрию лица и неполное 
смыкание век правого глаза, появление пигмент-
ных пятен в области шеи и правой щеки, сложности 
в усвоении школьного материала.

 Из анамнеза известно, что ребенок родился 
в срок от IV беременности, I родов, путем кесарева 
сечения. Предыдущие беременности завершились 
выкидышами. Возраст родителей на момент рожде-
ния ребенка: матери 41 год, отцу — 43 года. Ребе-
нок родился с массой 2940 г, длиной 50 см, оценкой 
по шкале Апгар 7/9 баллов. Девочка росла и развива-
лась по возрасту.

 В возрасте 7 лет впервые появились жалобы 
на непостоянную головную боль, периодиче-
ски сопровождающуюся тошнотой. Была направ-
лена на консультацию к неврологу и офтальмологу. 
Офтальмолог выявил спазм аккомодации. Невро-
лог поставил диагноз: головная боль напряжения. 
Было рекомендовано физиотерапевтическое лече-
ние (электрофорез с эуфиллином), витаминоте-
рапия. Жалобы на периодическую головную боль 
сохранялись, за медицинской помощью не обраща-
лась. Девочка вела активный образ жизни, посещала 
бассейн.

 В 9 лет головная боль приобрела постоянный 
характер, которая периодически сопровождалась 
тошнотой и рвотой. Проведена эхоэнцефалография: 
ширина М-эхо 9 мм (умеренно расширена), латераль-
ные сигналы, показатель пульсации 50%, признаки 
умеренной внутричерепной гипертензии. Офтальмо-
лог выявил, что отношение сосудов 1:3 при норме 2:3, 
ход сосудов завуалирован в сетчатке. По результатам 
обследования выставлен диагноз: доброкачественная 
внутричерепная гипертензия. Резидуально-органиче-
ское состояние ЦНС.

 В течение последующих лет цефалгический син-
дром сохранялся. В 13 лет обратилась к педиатру 
с жалобами на головокружение, шум в ушах, слож-
ности в усвоении школьного материала, а также 
появление пигментных пятен сначала в области 
шеи и затем на правой щеке, асимметрию лица 
и неполное смыкание век правого глаза. При осмо-
тре обращали внимание опухолевидное образование 
в височно-скуловой области справа, безболезненное 
при пальпации, асимметрия глазных щелей. Справа 
на переднебоковой поверхности шеи и правой щеке 
участки пигментации кожи цвета «кофе с молоком». 
Для исключения объемного образования проведена 
магнитно-резонансная томография головного мозга. 
На серии МР-томограмм определялось объемное 
образование в проекции основной пазухи, задних 
ячеек решетчатого лабиринта, правой верхнече-
люстной пазухи, структур основной кости справа, 
с распространением на лобную, височную и темен-
ную кость справа, с прорастанием в правую глазницу 
(с компрессией ее структур), в кавернозные синусы 
и окружающие мягкие ткани справа, гипоинтенсив-
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ное по Т2, Т1, c нечеткими контурами, размерами 
91×61×55 мм. Боковые желудочки мозга обычных 
размеров, асимметричны в области передних рогов 
(S>D). При ангиографии выявлена асимметрия 
интракраниальных сегментов внутренней сонной 
артерии (D>S), асимметрия кровотока по попереч-
ным, сигмовидным синусам и по внутренним ярем-
ным венам (S<D). Таким образом, были выявлены 
признаки объемного процесса в костях черепа справа 
с прорастанием в мягкие ткани.

 Пациентка была направлена в отделение онколо-
гии. Проведена рентгеновская компьютерная томо-
графия головного мозга, при которой подтверди-
лось наличие объемного образования костей черепа 
(височной, клиновидной, скуловой, лобной, стенки 
гайморовой пазухи, крыла клиновидной кости 
справа). В ходе остеосцинтиграфии выявлены при-
знаки очагового поражения костей черепа справа. 
Пациентка выписана с диагнозом: объемное обра-
зование костей лицевого черепа справа (фиброзная 
дисплазия справа?).

Для верификации диагноза и определения даль-
нейшей тактики ведения ребенок направлен в Рос-
сийскую детскую клиническую больницу ФГБОУ 
ВО РНИМУ им. Н.И. Пирогова. Была выполнена 
биопсия образования нижней челюсти справа. 
При гистологическом исследовании биоптата опре-
делялись фрагменты образования, состоящего из двух 
компонентов — костного и фиброзного. Костный 
компонент представлен грубоволокнистой костной 
тканью с хаотичной пространственной ориентацией, 
фиброзный компонент — овоидными и вытянутыми 
фибробластоподобными клетками. Митотическая 
активность в большинстве полей зрения достоверно 
не определялась. Таким образом, результаты гисто-

логического исследования выявили патологические 
изменения, характерные для фиброзной дисплазии. 
С целью исключения синдрома Олбрайта проведена 
консультация эндокринолога: данных, подтвержда-
ющих нарушение функций эндокринных желез, нет. 
На основании проведенного исследования выставлен 
диагноз: краниофациальная полиоссальная форма 
фиброзной дисплазии. Ребенок консультирован 
нейрохирургом: хирургическое лечение невозможно 
из-за множественного поражения костей черепа 
и незавершенного пубертатного периода. С целью 
сдерживания роста новообразования назначена кон-
сервативная терапия бисфосфонатами (алендроновая 
кислота), витамин D, остеогенон.

Заключение

Таким образом, в приведенном нами клиническом 
наблюдении отмечался длительный скрытый период 
заболевания. Первым признаком краниофациальной 
полиоссальной формы фиброзной дисплазии была 
головная боль, постепенно нарастающая по интен-
сивности, которая в пубертатном периоде приобрела 
постоянный характер на фоне выявленной впер-
вые деформации лицевой части черепа. Лишь маг-
нитно-резонансная и рентгеновская компьютерная 
томографии головного мозга и остеосцинтиграфия 
позволили выявить объемное образование костей 
лицевого черепа справа, а гистологическое иссле-
дование подтвердило наличие фиброзной диспла-
зии. Отсутствие эндокринной патологии позволило 
исключить на момент осмотра синдром Олбрайта.

 Краниофациальная фиброзная дисплазия может 
быть причиной социальной дезадаптации и инвали-
дизации детей, что требует своевременной диагно-
стики и лечения.
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