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Доброкачественные фиброзно-костные поражения (ДФКП) костей черепа – однородная группа забо-
леваний со сходной микроскопической картиной, характеризующихся гиперклеточной фибробласти-
ческой стромой, содержащей различные комбинации костной или цементноподобной ткани и другие 
кальцинированные структуры. Некоторые из этих заболеваний диагностируются только гистологически, 
однако большинство из них требует комбинированной оценки клинических, микроскопических и рент - 
генологических данных. Группа ДФКП достаточно широкая и включает реактивные, неопластические, 
прогрессирующие и диспластические патологические процессы, лечение которых варьируется в зависи-
мости от типа заболевания. Некоторые фиброзно-костные поражения являются уникальными для этого 
места поражения, тогда как другие могут встречаться в других отделах скелета. В этом исследовании 
рассмотрены клинические, микроскопические и рентгенологические особенности наиболее часто 
встречающихся типов ДФКП костей черепа у детей, требующих разных подходов к лечению.
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ABSTRACT
Benign fibrous and bony lesions (BFBL) of the skull bones are a homogeneous group of diseases with a similar 
microscopic picture, characterized by hypercellular fibroblastic stroma, containing various combinations of bone   
or cement-like tissue and other calcined structures. Some of these diseases are diagnosed only histologically, but most 
of them require a combined assessment of clinical, microscopic and radiological data. The BFBL group is quite wide 
and includes reactive, neoplastic, progressive and dysplastic pathological processes, the treatment of which varies 
depending on the type of the disease. Some of such lesions are unique just for this site of sceleton, while others may 
occur in other parts of it. This study examined the clinical, microscopic and radiological features of the most common 
types of BFBL of the skull bones in children, requiring different approaches for their treatment.
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Введение

ДФКП – широкая группа поражений костей, которая включает 
в себя как реактивные и диспластические поражения, так и ново-  
образования [1, 2]. Объединяет все эти заболевания заме-
на нормальной костной ткани коллагеном, фибробластами   

и минерализованными материалами при их гистопатологиче-
ском исследовании. 

За последние десять лет классификация этих поражений 
претерпела ряд изменений [3, 4]. Первоначально в эту группу 
C.A. Waldron включал 3 группы поражений: фиброзную диспла-
зию (ФД), цементно-оссифицирующую фиброму (ЦОФ), осси-
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фицирующие фибромы (ОФ) и их варианты [5–8]. Развитие 
молекулярной диагностики и лучевых методов исследований 
позволили расширить эту группу. Согласно классификации 
опухолей головы и шеи Всемирной организации здравоохра-
нения (ВОЗ), «фиброзно-костные поражения» – гетерогенная 
группа заболеваний, включающая ОФ, ФД, семейную гигантскую 
цементому и цементно костную дисплазию. С 2008 г. к ДФКП 
стали также относить воспалительные, реактивные процессы  и 
метаболические заболевания с поражением костей [5].

ФД является самой часто встречающейся формой ДФКП. 
Данное заболевание связано с мутацией в гене GNAS1, которая 
имеет два клинических проявления в зависимости от пора-
женных костей: моноосальное и полиосальное. Кроме того,   
ФД может сочетаться с эндокринопатиями и участками гипер-
пигментации, такая форма известна как синдром МакКуна-
Олбрайт (MAS) [4, 8–10]. Чаще всего дебют клинического 
проявления ФД происходит в первые десятилетия жизни   
в виде деформации, с преимущественной локализацией в верх-
ней челюсти [10]. Рост ФД имеет тенденцию к стабилизации   
по мере достижения скелетной зрелости, поэтому хирургическое 
вмешательство у детей и подростков должно быть отложено как 
можно дальше [8]. После стабилизации оптимальным лечени-
ем  является операция по коррекции деформации [7]. Однако 
имеются единичные сообщения о возможности прогрессиро-
вания ФД в зрелом возрасте, что приводит к деформации лица   
и функциональным проблемам [9–11].

ОФ является истинным новообразованием со склонностью 
к прогрессирующему росту. Выделяют два типа ОФ: простой   
и агрессивный. Простая форма встречается у женщин в обла-
сти нижней челюсти на третьем и четвертом десятилетии жизни 
и представляет собой медленно растущее и хорошо отграни-
ченное поражение, не встречается у детей. Второй тип более 
агрессивный – ювенильная ОФ (ЮОФ), который встречается   
у подростков. Клинически проявляется нарастающей без-
болезненной деформацией, чаще всего поражает верхнюю 
челюсть [12]. ЮОФ требует хирургического вмешательства 
– полной энуклеации из окружающей кости из-за ее роста и 
риска рецидива [8].

Третий, наиболее частый тип ДФКР – ЦОФ у детей не встре-
чается, поэтому не будет обсуждаться в этой статье.

Все ДФКП имеют сходные гистологические характеристики. 
Тем не менее существуют исследования, которые предполагают 
дифференциацию по данным гистопатологического анали-
за: связь между поврежденной и неизмененной прилегающей 
тканью [13], наличие остеобластического края [14], картина 
«китайского письма» [15], наличие перитрабекулярных расщеп-  
лений [16] или васкуляризации [17]. Однако эти показатели   
не используются для постановки окончательного диагноза 
ДФКП, который проводится с помощью клинической, рентге-
нографической и гистопатологической корреляции [1, 2, 18, 19]. 
Рентгенография и компьютерная томография (КТ) помогают 
определить структуру ДФКП и вовлечение в процесс соседних 
областей [20]. Часто встречается выраженное вздутие костей, 
смещение и резорбция корней зубов [21]. Типичные случаи ФД 
и ОФ можно отличить по КТ, т.к. более 60% случаев ФД имеют 
характерные рентгенографические особенности (внешний вид 
«матового стекла») и около 60% ОФ – однофокусное округлое 
поражение [7].

Интраоперационная картина также бывает показательной для 
определения типа ДФКП. Оболочка ОФ при центробежном пора-
жении легко удаляется, поражение обычно бывает одиночным, 

большим и хорошо разграниченным [22]. При ФД часто можно 
наблюдать зону демаркации от неизмененной кости.

Особая трудность в проведении дифференциальной диаг-
ностики возникает при поражении челюстей в связи с ред-  
костью их поражения. Комплексная оценка клинического течения   
и методов лучевой диагностики позволяет значительно сузить 
круг проводимой дифференциальной диагностики уже до про-
ведения поисковой биопсии при ее необходимости. По этим 
причинам рентгенодиагностика может быть ключевой в поста-
новке окончательного диагноза и в конечном счете выборе 
тактики лечения, будь то агрессивная хирургия или наблюдение. 

Материал и методы

Проведен ретроспективный анализ данных пациентов отделе-
ния челюстно-лицевой хирургии РДКБ за период 2007–2017 гг. 
В ретроспективный анализ были включены все фиброзно-кост-
ные поражения по данным КТ и результатов гистологического 
исследования. Из исследования были исключены пациенты, 
которым гистопатологическое обследование не проводили. 
Кроме того, это исследование включало пациентов, у которых 
на основании послеоперационных гистопатологических резуль-
татов диагностировали фиброзно-костные поражения, несмотря 
на предоперационную лучевую диагностику, по данным которой 
данная патология заподозрена не была.

Анализ рентгенологических данных проводился с использова-
нием специализированного программного обеспечения, установ-
ленного как на сервер больницы (Meddialog), так и с помощью 
портативных программ (Amira 5.34 – построение 3Д моделей, 
и Vidar Dicom viewer – оценка размера и плотности образова-
ний). В анализ были включены различные переменные: возраст, 
пол, основная жалоба и ее продолжительность, тип поражения 
костей черепа, локализация. Анализу были подвергнуты такие 
радиографические параметры, как размеры поражения, внутрен-
няя структура, наличие области кистозной дегенерации, влияние 
на прилегающие структуры. Панорамные рентгеновские снимки 
и конусная трехмерная ортопантомография не использовались 
по причине низкого качества визуализации костной структуры. 
У пациентов, подвергшихся контурной пластике, часть резе-
цированного материала подвергалась патологоанатомическо-
му анализу. Пациентам с неясной картиной или подозрением   
на опухоль проводили поисковую биопсию. Микроскопическое 
исследование каждого случая проводили опытные патолого-  
анатомы, входящие в группу по изучению костной патологии.

Результаты

За период с 2002 по 2017 г. в отделении ЧЛХ РДКБ получили 
лечение 58 детей с фиброзно-костными поражением челю-
стей. Средний возраст дебюта заболевания составил 7,4 года, 
а возраст при поступления – 9,6 года, что было связано с мед-
ленным ростом образования. В двух случаях сроки от момента 
появления заболевания до поступления составили 11 и 15 лет. 
Встречаемость у девочек была незначительно выше (1,15:1), 
чем у мальчиков, а верхняя челюсть была поражена в 59,1% 
(см. таблицу). 

Подавляющей формой фиброзно-костных поражений была 
ФД (41 пациент). В 9 случаях был диагностирован хронический 
продуктивный остеомиелит, при этом в 7 случаях направляю-
щим диагнозом был ФД. В одном случае ребенок обратился   
с жалобами на хронический синусит, и, несмотря на проведенное 
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Таблица Возрастно-половой состав пациентов с фиброзно-костными поражениями челюстей
Table. Age and gender of patients with fibrous and bony lesions of jaws

Пол
Gender 

Дебют, лет
Age at debut 

Диагноз при поступлении
Primary diagnosis

Гистологический диагноз
Histology 

Зона поражения
Site of lesion

Жен
female

1,0 Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Верхняя челюсть
maxilla

Муж
male

9,6 Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Верхняя челюсть
maxilla

Жен
female

7,6 Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Верхняя челюсть
maxilla

Муж
male

7,5 Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Верхняя челюсть
maxilla

Муж
male

10,2 Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Верхняя челюсть
maxilla

Жен
female

14,3 Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Верхняя челюсть
maxilla

Жен
female

10,2 Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Верхняя челюсть
maxilla

Муж
male

13,2 Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Нижняя челюсть
mandible

Жен
female

4,8 Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Нижняя челюсть 
mandible

Жен
female

10,5 Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Нижняя челюсть
mandible

Муж
male

7,6 Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Верхняя челюсть
maxilla

Жен
female

16,1 Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Верхняя челюсть
maxilla

Муж
male

11,5 Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Нижняя челюсть
mandible

Муж
male

1,9 Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Верхняя челюсть
maxilla

Муж
male

11,2 Полиосальная форма фиброзной дисплазии
Polyossal form of fibrous dysplasia

Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Верхняя челюсть
maxilla

Жен
female

5,0 Ювенильная оссифицирующая фиброма
Juvenile ossifying fibroma

Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Верхняя челюсть
maxilla

Жен
female

14,3 Аневризмальная киста
Aneurysmal cyst

Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Верхняя челюсть
maxilla

Жен
female

7,2 Аневризмальная киста
Aneurysmal cyst

Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Верхняя челюсть
maxilla

Муж
male

8,3 Аневризмальная киста
Aneurysmal cyst

Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Верхняя челюсть
maxilla

Муж
male

2,0 Нейрофиброматоз
Neurofibromatosis

Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Верхняя челюсть
maxilla

Муж
male

8,9 Нейрофиброматоз
Neurofibromatosis

Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Верхняя челюсть
maxilla

Жен
female

6,9 Образование
Lesion 

Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Нижняя челюсть
mandible

Жен
fem

8,4 Образование
Lesion

Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Нижняя челюсть
mandible

Муж
male

7,4 Образование
Lesion

Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Верхняя челюсть
maxilla

Муж
male

9,3 Образование
Lesion

Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Верхняя челюсть
maxilla

Жен
female

11,8 Образование
Lesion

Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Верхняя челюсть
maxilla

Муж
male

8,8 Образование
Lesion

Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Верхняя челюсть
maxilla

Муж
male

8,2 Образование
Lesion

Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Нижняя челюсть
mandible

Муж
male

0,0 Образование
Lesion

Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Верхняя челюсть
maxilla

Жен
female

8,9 Образование
Lesion

Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Нижняя челюсть
mandible
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Жен
female

9,6 Образование
Lesion

Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Верхняя челюсть
maxilla

Муж
male

10,3 Образование
Lesion

Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Нижняя челюсть
mandible

Муж
male

7,3 Образование
Lesion

Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Верхняя челюсть
maxilla

Жен
female

7,6 Остеобластокластома
osteoblastoclastoma

Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Верхняя челюсть
maxilla

Жен
female

10,7 Остеома
osteoma

Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Верхняя челюсть
maxilla

Жен
female

2,6 Хронический остеомиелит
Chronic osteomyelitis

Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Нижняя челюсть
mandible

Жен
female

0,9 Моноосальная форма ФД
Monoossal form of fibrous dysplasia

Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Верхняя челюсть
maxilla

Жен
female

13,2 Цементома
cementoma

Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Верхняя челюсть
maxilla

Муж
male

4,2 Аневризмальная киста
Aneurysmal cyst

Полиосальная форма фиброзной дисплазии
Polyossal form of fibrous dysplasia

Нижняя челюсть
mandible

Муж
male

10,2 Образование
lesion

Полиосальная форма фиброзной дисплазии
Polyossal form of fibrous dysplasia

Верхняя челюсть
maxilla

Муж
male

2,6 Синусит
sinusitis

Полиосальная форма фиброзной дисплазии
Polyossal form of fibrous dysplasia

Верхняя челюсть
maxilla

Жен
female

10,2 Гигантоклеточная репаративная гранулема
Giant cell reparative granuloma

Ювенильная оссифицирующая фиброма
Juvenile Ossifying Fibroma

Нижняя челюсть
mandible

Муж
male

4,9 Образование
lesion

Ювенильная оссифицирующая фиброма
Juvenile Ossifying Fibroma

Нижняя челюсть
mandible

Муж
male

4,9 Образование
lesion

Ювенильная оссифицирующая фиброма
Juvenile Ossifying Fibroma

Нижняя челюсть
mandible

Жен
female

3,1 Образование
lesion

Ювенильная оссифицирующая фиброма
Juvenile Ossifying Fibroma

Верхняя челюсть
maxilla

Муж
male

13,9 Образование
lesion

Ювенильная оссифицирующая фиброма
Juvenile Ossifying Fibroma

Нижняя челюсть
mandible

Жен
female

6,7 Гигантоклеточная репаративная гранулема
Giant cell reparative granuloma

Ювенильная оссифицирующая фиброма
Juvenile Ossifying Fibroma

Нижняя челюсть
mandible

Жен
female

7,9 Образование
lesion

Ювенильная оссифицирующая фиброма
Juvenile Ossifying Fibroma

Верхняя челюсть
maxilla

Жен
female

0,6 Полиосальная форма фиброзной дисплазии
Polyossal form of fibrous dysplasia

Краниометафизарная дисплазия
Cranio-metaphyseal dysplasia

Верхняя челюсть
maxilla

Муж
male

9,0 Образование
lesion

Ювенильная оссифицирующая фиброма
Juvenile Ossifying Fibroma

Верхняя челюсть
maxilla

Жен
female

3,5 Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Хронический диффузносклерозирующий  
остеомиелит

Chronic diffuse sclerosing osteomyelitis

Нижняя челюсть
mandible

Муж
male

0,7 Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Хронический диффузносклерозирующий 
остеомиелит

Chronic diffuse sclerosing osteomyelitis

Нижняя челюсть
mandible

Жен
female

0,6 Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Хронический диффузносклерозирующий  
остеомиелит

Chronic diffuse sclerosing osteomyelitis

Верхняя челюсть
maxilla

Жен
female

11,1 Образование
lesion

Хронический диффузносклерозирующий  
остеомиелит

Chronic diffuse sclerosing osteomyelitis

Нижняя челюсть
mandible

Жен
female

10,8 Продуктивное воспаление
inflammation

Хронический диффузносклерозирующий  
остеомиелит

Chronic diffuse sclerosing osteomyelitis

Нижняя челюсть
mandible

Жен
female

5,6 Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Хронический диффузносклерозирующий  
остеомиелит

Chronic diffuse sclerosing osteomyelitis

Нижняя челюсть
mandible

Жен
female

10,6 Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Хронический диффузносклерозирующий  
остеомиелит

Chronic diffuse sclerosing osteomyelitis

Нижняя челюсть
mandible

Муж
male

9,0 Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Хронический диффузносклерозирующий  
остеомиелит

Chronic diffuse sclerosing osteomyelitis

Нижняя челюсть
mandible

Жен
female

13,9 Моноосальная форма фиброзной дисплазии
Monoossal form of fibrous dysplasia

Хронический диффузносклерозирующий  
остеомиелит

Chronic diffuse sclerosing osteomyelitis

Нижняя челюсть
mandible
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обследование по месту жительства, ребенку не был выставлен 
правильный диагноз – полиосальная форма ФД с поражением 
верхней челюсти. Кроме того, в 50% случаев гигантоклеточ-
ного поражения челюстей и в 2 случаях гемангиом челюстей 
направляющим диагнозом также была ФД, что указывает   
на трудности дифференциальной диагностики этих заболеваний 
с фиброзно-костными поражениями. Путаница с дифференци-
альной диагностикой с гигантоклеточной репаративной грану-
лемой идет от ранее причисляемого к ФД херувизма (6 детей),  
также называемого семейной формой ФД (рис. 1). В 4 случа-
ях дети с херувизмом поступали с диагнозом: полиосальная 
форма ФД. Однако для гигантоклеточной репаративной грану-
лемы характерно наличие мультикистозного поражения по типу 
«мыльных пузырей», преимущественно верхней челюсти, в отли-
чие от «матового стекла» при фиброзно-костных поражениях.  
  Проблемы с дифференциальной диагностикой с хроническим 
остеомиелитом возникали в период продуктивной фазы при воз-
никновении костной гиперплазии – диффузно-склерозирующего  
остеомиелита, при котором, как правило, не удается выявить 

инфекционного агента. Однако на КТ всегда было возможно 
найти инфекционный очаг и/или дефекты кортикального слоя, 
что не встречается при ФД (рис. 2). Однако ФД может ослож-
нять остеомиелит, что затрудняет проведение дифференци-
альной диагностики, когда решающее значение имеет биопсия, 
что встречалось один раз в нашей практике. Кроме того, ФД   
не сопровождается болями, рецидивирующими отеками и триз-
мом, что характерно для остеомиелита. Исключением являет-
ся наличие жалобы на головные боли при ФД при тотальном   
и субтотальном поражении верхнечелюстной пазухи.

Из 189 пациентов с образованием костей у 10 детей (возраст 
4,9–13,9 года) мы диагностировали ЮОФ, у которых в 7 случаях 
очаг располагался в челюстях с преимущественным поражением 
нижней челюсти (рис. 3). В 2 случаях направляющий диагноз 
звучал как гигантоклеточная репаративная гранулема, несмотря  
на отличную для данного поражения рентгенологическую 
картину очагов поражения. ОФ имела четкий край, в отличие   
от размытых границ при ФД или дефектов кортикального слоя 
при остеомиелите. Рентгенографически поражения были экс-

Рис. 1. Гигантоклеточная репаративная гранулема верхней и нижней челюстей (херувизм) у мальчика Б. 8 лет. КТ с трехмерной рекон-
струкцией 
Множественные литические очаги с наличием перегородок по типу «медовых сот».
Fig. 1. Giant cell reparative granuloma of maxilla and mandible (cherubism) in a boy of 8 years old. CT with 3D reconstruction
Multiple lytic foci with the presence of «honeycomb» type partitions.

Рис. 2. Хронический продуктивный остеомиелит нижней челюсти у девочки Л. 9 лет (слева), нижней челюсти и скуловой кости   
у мальчика К. 9 лет (справа). КТ с трехмерной реконструкцией
Наличие разрежения костной ткани и дефекта кортикальной пластины по типу «изъеденности молью».
Fig. 2. Chronic productive osteomyelitis of the mandible in a girl of 9 years old (left), mandible and zygomatic bone in a boy of 9 years old (right). CT 
with 3D reconstruction
The presence of bone loss and defect of the cortical plate in «moth-eaten» type.
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пансивными и деструктивным. Несмотря на такую характер-
ную рентгенологическую картину, возникали трудности при 
гистологической дифференциальной диагностике с ФД, когда 
решающим было определение Gs-alpha мутации (GNAS1).

Стоит также отметить, что дифференциальная диагностика 
моноосальной ФД часто была трудна, особенно когда на рент - 
генограмме был лишь один ограниченный очаг просветления 
округлой или овальной формы. В связи с этим единственным 
патогномоничным исследованием, подтверждающим диагноз 
ФД, оставалась только биопсия с последующим морфологи-
ческим исследованием.

При диагностике полиосальной формы ФД, несмотря на харак-  
терные изменения, не требующие гистологического подтвержде-  
ния, в одном случае у ребенка с диагностированной на момент 
поступления в стационар полиосальной формой ФД как   

по данным проведенной КТ костей черепа, так и по результатам 
биопсии с пересмотром в нескольких клиниках как России,   
так и Германии, нами была диагностирована краниометафи-
зарная дисплазия (рис. 4). Проблема диагностики заключалась   
в отсутствии комплексной оценки данных обследования паци-
ента: осмотр, лучевая диагностика и гистологическое иссле-
дование.

При оценке КТ с места жительства у ребенка с краниометафи-
зарной дисплазией ряд фактов не укладывался в диагноз ФД: 
кистозная трансформация верхней челюсти, низкая плотность 
образования, наличие расширения метафизарных зон в ключи-
цах и плечевых костях. При выполнении дополнительных рент - 
генологических снимков грудной клетки и бедра обнаружены 
поражения и других метафизарных зон в костях. При внешнем 
осмотре отмечалась выраженная экспансивная деформация аль-

Рис. 3. ЮОФ нижней челюсти справа у ребенка Л. 9 лет. КТ с трехмерной реконструкцией
Четко ограниченный округлый очаг с зоной перифокального уплотнения и разрежением в центре.
Fig. 3. JOF of the right mandible in a child of 9 years old. CT with 3D reconstruction
A well-defined, rounded focus with a perifocal ossification zone and rarefying in the center.

Рис. 4. Девочка Т. 11 лет с краниометафизарной дисплазией 
КТ с трехмерной реконструкцией (а, б): четкая ограниченность зоны поражения в пределах швов черепа с полной ренгенпрозрачно-
стью образования. Рентгенография органов грудной клетки в прямой проекции и бедра в боковой проекции (в, г): резкое кистозное 
вздутие метафизарных зон.
Fig.4. Girl of 11 years old with cranio-metaphyseal dysplasia
CT with three-dimensional reconstruction (a, b): a clear localization of the affected area within the skull sutures with full X-ray transparency of the lesion. 
Chest X-ray in the direct view and thigh in the lateral view (c, d): a sharp cystic distention of the metaphyseal zones.
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веолярного гребня верхней челюсти. Учитывая гистологическое 
подтверждение в нескольких лабораториях, в т.ч. за пределами 
России, проведена попытка удаления образования, которая 
была безуспешна по причине выраженной кровоточивости   
и была ограничена расширенной биопсией. Полученные гисто-
логическая, лучевая и визуальная картины образования интра-  
операционно позволили расценить его как гипертрофированную 
метафизарную зону верхней челюсти до момента перестрой-
ки костей на фоне закрытия зон роста, которое встречается   
при данном заболевании. Осложняли течение данного заболева-
ния низкие антропометрические показатели по сопутствующему 
у ребенка детскому церебральному параличу с тетрапарезом. 
Тонкий слой подкожно-жировой клетчатки и низкая масса тела 
не позволили ребенку войти в период полового созревания   
и закрытия зон роста, поэтому ребенок для дальнейшего лече-
ния был передан под наблюдение эндокринологов-гинекологов.

Обсуждение

Классификация ДФКП долгое время была предметом спо-
ров и постоянного обновления. В 1985 г. C.A. Waldron впер-
вые выделил эту группу в отдельную, однако широкого рас-
пространения данная классификация не получила, в связи  
с чем для сравнительного анализа нами использованы данные   
из ранее опубликованных серий [5]. Как и C.O. Ogunsalu с соавт. 
мы обнаружили, что ФД является наиболее распространенным 
ДФКП челюстей, за которым следуют ЮОФ и хронический диф-
фузно-склерозирующий остеомиелит [23]. В целом мы обнару-
жили, что ДФКП поражают в равной степени как женщин, так 
мужчин, за исключением диффузно-склерозирующего остео-
миелита, где превалировал женский пол (3,5:1). Полученные 
данные соответствуют обзору D. MacDonald-Jankowski [24],   
в котором показано равное распределение по половому призна-
ку при ФД, однако отличаются от предыдущих исследований, 
где превалировали женщины как при ЮОФ (1:3), так и при ФД 
(1:1,6) [14, 22, 23, 25–29]. Помимо различий в распределении   
по полу, наши данные о клинических характеристиках пациентов 
с ФД соответствуют описанным ранее в литературе [24, 30, 31]. 
Верхняя челюсть была поражена чаще, чем нижняя челюсть   
с преимущественным расположением очагов в задних областях 
[8]. Наиболее частым симптомом было медленное и безболез-
ненное нарастание деформации, а при рентгенологическом 
исследовании – симптом «матового стекла» при ФД. 

По данным зарубежных авторов, для ЮОФ характерно пора-
жение верхней челюсти независимо от подтипа [32, 33]. Однако, 
по нашему опыту, преобладало поражение нижней челюсти   
с жалобами на увеличение челюсти и в 46,2% имелись жалобы 
на боль или парестезию. Это явно отличает ЮОФ от других 
типов ДФКП.

Примечательно, что наиболее часто описываемым ранним 
радиографическим признаком проявления всех ДФКП явля-
ется наличие очагов полной рентгенпрозрачности. Чаще всего 
(23,1%) такая картина встречается при ЮОФ. По нашим дан-
ным, в 42% случаев ФД отмечается наличие очагов полной 
рентгенпрозрачности в отличие от взрослых, где такая картина 
встречается только в 21% случаев [34]. Частично это может 
быть связано с тем, что большинство пациентов обращаются 
за лечением спустя время, когда поражение становиться наи-
более заметным. В большинстве случаев ФД не имеют симптома 
рентгенпрозрачности на этапе лучевой диагностики, в связи   
с чем могут быть невыявлены. С другой стороны, ЮОФ локально 

агрессивна и может быстро развиваться, в связи с чем возмож-
на ранняя диагностика. В нашем исследовании в 10 случаях 
фиброзно-костные поражения нельзя было диагностировать   
с использованием только лучевых методов. Согласно L. Su, час-  
тота несоответствия между рентгенографическими и гистопато-
логическими диагнозами составляет 25% [14], однако с момента 
этого исследования качество лучевой диагностики значитель-
но выросло, в связи с чем этот процент должен снижаться.  
  В дополнение к внутреннему виду, граница поражения – еще 
одна важная рентгенографическая характеристика, использу-
емая для отличия ФД, ЮОФ и хронического диффузноскле-
розируюего остеомиелита (ХДСО). Большинство поражений 
ЮОФ имеют четкую границу, в то время как границы ФД   
и ХДСО, как правило, плохо определены, но при ХДСО име-
ется изъеденность кортикального слоя. Наши данные о рен-
тгенографической границе также подтверждают этот вывод. 
Кроме того, ЮОФ имеет кистозную структуру (монокистозные 
75%, мультикистозный 25%) с четко выраженным кортикаль-
ным краем или имеет смешанную плотность [5, 14]. В отличие 
от ФД радиологическая форма ЮОФ круглая или овальная. 
Специфический рентгенологический признак ЮОФ представляет 
собой радиолюминесцентный ободок вокруг смешанного или 
рентгеноконтрастного очага поражения [16]. Y. Liu и соавт. [26] 
описали, что радиолюминесцентный контур капсулы на пери-
ферии отделяет более зрелую внутреннюю рентгеноконтраст-
ную часть от окружающей неизмененной кости в очаге ЮОФ.   
ЮОФ может иметь непостоянную форму, особенно если опухоль 
быстро растет в течение короткого периода времени [14, 17]. 
Кроме того, ЮОФ часто приводит к резорбции корня соседнего 
зуба [6, 14, 18]. Однако гистопатологическая дифференциальная 
диагностика ФД и ЮОФ очень трудна, т.к. стромальный элемент 
представляет собой гиперцеллюляр, остеобластическая ремини-
фикация минимальна, нерегулярные трабекулы часто являются 
пластинчатыми, а фибробластические клетки лишены атипич-
ных цитологических признаков [5]. Хотя перитрабекулярное 
расщепление может быть отличительной чертой ФД и ценным 
микроскопическим признаком для отличия ФД от ЮОФ [19], 
выявление мутации гена GNAS является надежным дополнением 
для дифференциации ФД и ЮОФ [8, 12, 20].

Боль была необычной жалобой у пациентов с ДФКП, на что 
указывают и другие авторы, ссылаясь на тот факт, что до 71,4% 
она была связана с инфекцией во время обращения. Вероятно, 
это связано с восприимчивостью ДФКП к инфекции, которая 
впоследствии вызывает болезненный симптом [8]. Некоторые 
авторы описывают фиброзно-костные поражения при инфекци-
онно-гнойных заболеваниях, таких как хронический остеомиелит 
нижней челюсти [27] и хронический верхнечелюстной синусит 
[28]. Во всех шести случаях хронического продуктивного осте-
омиелита в нашем исследовании изначально дети поступали   
с подозрением на ФД. Фиброзно-костный очаг в нижней челю-
сти может имитировать хронический продуктивный остеомие-
лит как клинически, так и рентгенологически [27, 29]. Однако,   
по данным C. Ma (2016), в ретроспективном исследовании, вклю-
чающем 68 пациентов, только у одного пациента с ФД, которо-
му проводилась реконструкция аутокостным трансплантатом 
(1,5%), развился остеомиелит [35]. Некоторые авторы считают,  
что инфекция, удаление зубов и травма могут служить в качест-
ве стимулирующих факторов пролифирации при ЮОФ [25, 36].

Интраоперационная картина также бывает показательной. 
Наличие соединительнотканной капсулы – важная особенность, 
которая встречается в 36,9% образцов ЮОФ [18], демарки-
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руя зону поражения от прилегающей нормальной кости [21], 
тогда как ФД и ДСХО не имеют этой особенности. Однако   
ее присутствие зависит от области поражения, а также от метода 
проведения биопсии.

Заключение

Фиброзно-костные поражения челюстей составляют боль-
шую гетерогенную группы с разным прогнозом и подходом   
к лечению. Высокий процент ошибок при постановке диагноза 
и вследствие этого неправильного выбора объема лечения 
требует обязательного комплексного подхода к диагностике 
доброкачественных поражений костей черепа. Только тес-
ное взаимоотношение патологоанатома, лучевого диагноста   
и хирурга позволяет правильно поставить диагноз и выбрать 
оптимальную тактику лечения.
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Рецензия на статью 
Доброкачественные фиброзно-костные поражения костей – однородная группа заболеваний со сходной клинико-рентгено-

микроскопической картиной. Несмотря на схожесть, эта группа достаточно обширная и включает реактивные, неопластические, 
прогрессирующие и диспластические патологические процессы, лечение которых варьируется в зависимости от типа заболевания. 
По этим причинам требуется комбинированная оценка клинических, микроскопических и рентгенологических данных для своевре-
менного начала лечения и выбора объема лечения. В настоящий момент основной метод лечения доброкачественных поражений 
костей – удаление пораженного участка кости. Однако не всегда данный метод возможен без инвалидизирующих последствий 
или нерационален. Мультидисциплинарный подход является краеугольным камнем в диагностике образований. Развитие ком-
пьютерной спиральной томографии, возможность трехмерного моделирования с оценкой распространенности патологического 
процесса и структуры костей, а также развитие иммуногистохимического анализа, позволяющего выявлять характерные мутации, 
дают возможность дифференцированно подходить к каждому пациенту, не проводя необоснованных операций или неоправданно 
длительного наблюдения. 

Авторы статьи привели убедительные данные об эффективности мультидисциплинарного подхода в проведении дифференци-
альной диагностики фиброзно-костных поражений челюстей и выработке оптимального плана лечения.

Review on the article 
Benign bone fibrous lesions are a homogeneous group of diseases with a similar clinical X-ray microscopic picture. Despite the definite 

similarity, this group is quite extensive and includes reactive, neoplastic, progressive and dysplastic pathological processes, the treatment of 
which varies depending on disease type. For these reasons, a combined assessment of clinical, microscopic, and radiological data is required 
for the timely start of treatment and the choice of treatment volume. Currently, the main treatment for benign bone lesions is removal of 
the affected bone area. However, this method is not always possible without disabling consequences. A multidisciplinary approach is the 
cornerstone for the successful treatment. The development of computed spiral tomography, the possibility of three-dimensional modeling 
with an assessment of the prevalence of the pathological process and bone structure, as well as the development of immunohistochemical 
analysis to identify specific mutations, make it possible to compose the most appropriate plan for each patient without performing unreasonable 
operations or unnecessarily long observation.

The authors of the article provided convincing data on the effectiveness of a multidisciplinary approach for differential diagnosis making 
and the development of an optimal treatment plan for patients with fibrous bone lesions.
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