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АННОТАЦИЯ
Фиброзная дисплазия — редкое опухолеподобное доброкачественное врождённое заболевание костей, которое, 

по всей вероятности, связано с мутациями гена GNAS и характеризиуется широким спектром клинических проявлений, 
начиная от изолированных монооссальных и полиоссальных форм и заканчивая другими внескелетными проявлени-
ями (синдром МакКьюна–Олбрайта). В результате этих изменений отмечается увеличение хрупкости костей, повыша-
ется риск возникновения переломов.

В данной статье описана пациентка в возрасте 65 лет, поступившая в наше рентгенологическое отделение с жа-
лобами на боли в шее и спине. Ранее у больной были диагностированы поражения костей шейного и грудного от-
делов с подозрением на метастазы. В нашем отделении у пациентки предварительно диагностировали фиброзную 
дисплазию, что впоследствии было подтверждено данными ренгенографии, компьютерной и магнито-резонансной 
томографии. Окончательный диагноз поставлен по результатам биопсии костей.

Таким образом, фиброзная дисплазия в основном поражает кости, при этом нормальная костная ткань замещается 
диспластической фиброзной тканью. В зависимости от количества поражённых костей и сопутствующих эндокринных 
изменений выделяют три формы заболевания: монооссальную, полиоссальную и синдром Олбрайта. Дифференциаль-
ный диагноз среди прочего включал множественную миелому. Выбрана оптимальная тактика лечения.

Ключевые слова: полиоссальная фиброзная дисплазия; фиброзная ткань; литическое поражение костей.
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ABSTRACT
Fibrous dysplasia is a rare non-neoplastic tumor-like congenital bone disease that is most likely associated with GNAS 

gene mutations, with a broad spectrum of clinical presentations, ranging from isolated monostotic and polyostotic forms to 
other extra-skeletal associated manifestations as in McCune–Albright syndrome. It is responsible for bone’s weakening and 
increased fragility, making it prone to fractures.

A 65-year-old female patient was referred to our radiology department for cervical and dorsal pain, with a previous 
diagnosis of incidental cervical and dorsal bone lesions that are suspected for metastases. X-ray, computed tomography, and 
magnetic resonance imaging were performed with a precise diagnostic suspicion of fibrous dysplasia that is confirmed by bone 
biopsy.

Fibrous dysplasia principally affects the bone and is characterized by bone replacement itself by dysplastic fibrous tissue. 
According to the number of affected bones and their association to endocrine alterations, it is classified into three categories 
monostotic, polyostotic, and Albright’s disease. Differential diagnosis with multiple myeloma among others and the best 
treatment decision was made.

Keywords: polyostotic fibrous dysplasia; fibrous tissue; bone lytic lesions.
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简评

纤维异样增殖症是一种罕见的肿瘤样良性先天性骨病，最可能与GNAS基因突变有关，临床

表现范围广泛，从孤立的单骨和多骨形式至其他骨骼外表现（McCune-Albright综合征）。

由于这些变化，骨脆性增加，骨折的风险更高。

本文描述了一名65岁的患者，她因主诉颈部和背部疼痛而入住我们的放射科。此前，该

患者被诊断为颈部和胸部骨骼病变，疑似转移。在我科，该患者先前被诊断为纤维异样增殖

症，随后通过X射线、计算机断层扫描和磁共振成像确认。最终诊断是基于骨活检的结果。

因此，纤维异样增殖症主要损坏骨骼，正常骨骼被发育不良的纤维组织取代。根据受影响

骨骼的数量和相关的内分泌变化，可以区分三种形式的疾病：单骨、多骨和奥尔布赖特综合

征。除其他外，鉴别诊断包括多发性骨髓瘤。选择了最佳治疗方法。

关键词：多骨纤维发育不良； 纤维状组织； 溶骨病。
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введение
Фиброзная дисплазия (ФД) — доброкачественное про-

грессирующее заболевание, характеризующееся аномальной 
пролиферацией фибробластов и замещением нормальных 
тканей костей и костного мозга фиброзными соединитель-
ными тканями [1]. ФД, впервые описанная фон Реклинг-
хаузеном в 1891 году [2], является редким врождённым 
заболеванием, вызываемым спорадической постзиготиче-
ской миссенс-мутацией, которая приводит к аномальной 
пролиферации фибробластов, дефектной дифференцировке 
остеобластов и повышенной резорбции костных тканей [3, 
4]. Заболевание может поражать одну или несколько костей 
(моно- или полиоссальная форма) и иметь клиническую кар-
тину различных эндокринопатий с гиперфункцией и повы-
шенной пигментацией кожи (пятна цвета «кофе с молоком») 
при так называемом синдроме МакКьюн–Олбрайта [5, 6]. 
Наиболее часто ФД поражает бедренные, большеберцовые, 
черепно-лицевые, тазовые кости и рёбра. 

Согласно оценкам, распространённость ФД составля-
ет 1:30 000, при этом монооссальная форма встречается 
в 5–6 раз чаще, чем полиоссальная. 

Как правило, ФД протекает латентно, у некоторых па-
циентов бессимптомно. Характерные симптомы — боль 
в костях, головная боль, деформация костей, асимметрия 
лица, проптоз, диплопия, патологические переломы, ча-
сто встречающиеся в детском возрасте. Более серьёзные 
симптомы включают невропатию зрительного нерва, сле-
поту, глухоту, вестибулярную дисфункцию, иногда пара-
лич лицевого нерва. 

Для оценки степени поражения и количества очагов 
ФД обычно проводят сцинтиграфию/радиоизотопное ис-
следование костей, а типичные морфоструктурные харак-
теристики каждого поражения (литические очаги, истон-
чение кортикального слоя кости, очаги по типу матового 
стекла) исследуют посредством компьютерной томогра-
фии (КТ) и магнитно-резонансной томографии (МРТ) [7]. 

При ФД могут быть повышены биохимические мар-
керы метаболизма костной ткани; окончательный диа-
гноз ставится на основании данных биопсии. Общая 
картина может осложняться развитием гипофосфатемии 
с повышенной секрецией фактора роста фибробластов 
(fibroblast growth factor 23, FGF-23) из диспластических 
тканей [8]. Гипофосфатемия может способствовать на-
рушению минерализации, что приводит к остеомаляции, 
рахиту, болям и деформации костей [9]. 

Полное выздоровление или самопроизвольное из-
лечение при ФД невозможны, при этом не все пациен-
ты нуждаются в лечении. Хирургическое вмешательство 
может быть показано при обширных поражениях, вызы-
вающих компрессию прилегающих тканей, сдавливание 
нервов и болевые ощущения. В качестве лекарственного 
средства часто назначаются бисфосфонаты, поскольку 
предполагается, что они уменьшают резорбцию костной 
ткани в поражённых участках.

ОПиСАние СЛУЧАЯ 
Клинические данные

Приводим случай 65-летней пациентки без опреде-
лённого отягощённого анамнеза, поступившей в радио-
логическое отделение с жалобами на боль и дискофморт 
в шее в качестве единственного симптома. О полученных 
ранее травмах больная не сообщала. 

Данные физического обследования: тёмные пятна 
на коже (пятна цвета «кофе с молоком»), асимметрия лица, 
ожирение. В предыдущие годы пациентка прошла не-
сколько диагностических обследований, чтобы исключить 
патологии, связанные с указанными симптомами, в резуль-
тате чего было обнаружено литическое поражение шейных 
и грудных метамеров. Обследования проводились с подо-
зрением на костную гетероплазию или вторичный очаг 
опухолевого роста (метастазирование). Окончательный ди-
агноз поставлен не был. В нашем отделении больная про-
шла комплексное обследование, которое включало рент-
генографию, КТ, МРТ костей скелета, где особое внимание 
уделялось поражённым участкам. На основании получен-
ных данных и результатов дополнительных обследований 
(позитронно-эмиссионная томография, ПЭТ; однофотонная 
эмиссионная компьютерная томография, ОФЭКТ; биопсия 
костных тканей) поставлен окончательный диагноз.

Результаты рентгенологического 
исследования

Рентгенография показала наличие хорошо очерчен-
ных литических поражений на уровне позвонков C5, C7, 
D1 и задней дуги пятого левого ребра, а также более 
крупный очаг на задней дуге первого левого ребра в виде 
пузырчатого кистозного поражения кости со «вздутием» 
и признаками истончения кортикального слоя. Перио-
стальная реакция отсутствовала (рис. 1).

КТ с мультипланарной реконструкцией выявила кост-
ный матрикс по типу матового стекла, а также однородные 
склеротические и литические участки вовлечённых шей-
ных позвонков, что подтверждает поражение метамеров 
C7, D1 и C5 (рис. 2, a–с). Первое заднее левое ребро, уже 
описанное на стандартной рентгенограмме, обследовали 
более тщательно, в результате чего обнаружены обширное 
поражение кости с признаками истончения кортикального 
слоя и костный матрикс по типу матового стекла, а также 
кистозные литические участки, что указывало на полное 
замещение губчатого вещества кости фиброзной тканью 
(см. рис. 2, d). Кроме того, КТ всего тела показала пора-
жение пятого позвонка вдоль соответствующего заднего 
ребра слева, где визуализировались те же костные изме-
нения, что и на других участках (см. рис. 2, е).

В качестве дополнительного обследования провели 
МРТ, несмотря на то, что данный метод визуализации 
является не самым эффективным в дифференциальной 
диагностике. По результатам МРТ подтверждено полиос-
сальное поражение костей скелета.
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Рис. 1. Рентгенограмма шейного отдела позвоночника на фоне диффузного унковертебрального артроза демонстрирует наличие 
нечётких литических костных поражений в позвонках C5, C7, D1 (a) и задней дуге пятого левого ребра (b). Кроме того, видно об-
ширное поражение задней части первого левого ребра размером 5,5×2,5 см с отёком и вздутием кортикального слоя (b).

Рис. 2. На компьютерных томограммах (КТ) шейного отдела позвоночника в сагиттальной (a) и коронарной (b) проекциях видны 
обширные литические поражения костей в позвонках C5, C7 и D1 с вовлечением замыкательных пластинок седьмого шейного по-
звонка и остистых отростков (с). На задней дуге первого левого ребра визуализируется обширное поражение кости с истончением 
и вздутием кортикального слоя, костным матриксом по типу матового стекла и отстутствующим мягкотканным компонентом (более 
чёткое изображение представлено в аксиальной плоскости (d). Аксиальный срез КТ грудной клетки фиксирует поражение пятого 
грудного позвонка с соответствующим ребром слева (е).

a b

a

d

b

e

c
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МРТ в режиме Т1-ВИ показала наличие гипоинтен-
сивных литических поражений на уровне позвонков C5, 
C7, D1, D4, D5 с вовлечением задних элементов C5-C6 
(рис. 3, a), а также неоднородное контрастное усиление 
после введения гадолиния (см. рис. 3, b). В костной ткани 
выявлены обширные участки ремоделирования. Периос-
тальная реакция отсутствовала.

Результаты радиоизотопного исследования
ПЭТ-КТ всего тела с применением фтордезоксиглю-

козы (18F-FDG) подтвердила поражения каждого из вы-
шеупомянутых сегментов скелета, выявленные другими 
методами визуализации. Однако особое внимание было 
уделено тем участкам, где накопление радиотрассера 

происходило более интенсивно, в частности задней дуге 
первого левого ребра, телу пятого позвонка и левой зад-
ней дуге соответствующего ребра (рис. 4). 

Кроме того, наличие выраженной метаболической 
активности на этих участках было подтверждено в ходе 
ОФЭКТ-КТ, которая показала две области интенсивного 
и патологического фокального накопления остеотропно-
го трассера технеция-99m гидроксиметилендифосфоната 
(99mTc-HDP) в паравертебральной зоне слева. Верхняя об-
ласть соответствовала дорсальному отделу первого по-
звонка с максимальным стандартизированным уровнем 
поглощения (standardized uptake value, SUV) 39,91, нижняя 
обнаружена на уровне пятого грудного позвонка–пятого ле-
вого ребра с максимальным значением SUV 47,06 (рис. 5).

Рис. 3. Магнитно-резонансная томография (МРТ) шейного отдела позвоночника в режиме Т1-ВИ в сагиттальной плоскости демонстри-
рует литические поражения костей с гетерогенным низким уровнем МР-сигнала, вовлечением позвонков C5, C7, D1, D4, D5 и остистых 
отростков метамеров C5 и C6 (a). Все результаты подверждены в ходе контрастного усиления после введения гадолиния (b). 

Рис. 4. Позитронно-эмиссионная и компьютерная томография с применением фтордезоксиглюкозы (ПЭТ-КТ с 18F-FDG) демон-
стрирует повышенное поглощение трассера в задней дуге первого левого ребра (а), пятом грудном позвонке и задней дуге соот-
ветствующего ребра слева (b).

a b

a b
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Рис. 5. Однофотонная эмиссионная компьютерная томография и компьютерная томография (ОФЭКТ-КТ) всего тела подтвердили 
поражение вышеупомянутых костных сегментов: в частности, зафиксированы две области интенсивного патологического фо-
кального накопления остеотропного трассера (99mTc-HDP) в паравертебральной зоне слева (на уровне первого и пятого грудных 
позвонков–пятого левого ребра).

CAse reporTs

https://doi.org/10.17816/DD


DoI: https://doi.org/10.17816/DD88605

Digital Diagnostics Т. 3, № 1, 2022
62

Результаты биопсии
Выполнена биопсия костных тканей, которая показа-

ла наличие остеопоротических и некротических костных 
спикул с хрящевыми и фибромускулярными фрагмен-
тами на обширных миксоидных участках. На основании 
полученных результатов у пациентки диагностирована 
полиоссальная ФД, что явилось важным шагом в диаг-
ностическом процессе, поскольку мы смогли исключить 
неопластическую природу костных поражений, предпо-
лагаемую в ходе предыдущих обследований.

ОбСУждение
ФД поражает кости скелета, что приводит к замеще-

нию костного матрикса диспластической фиброзной тка-
нью со спорадическими внескелетными проявлениями. 
В зависимости от количества поражённых костей и со-
путствующих эндокринных изменений выделяют моно-
оссальную, полиоссальную формы заболевания, а также 
синдром Олбрайта. Заболевание считается врождённым; 
наиболее частые осложнения — патологические пере-
ломы костей.

В статье описан случай взрослой пациентки, история 
болезни которой насчитывала многочисленные обследо-
вания и боли в спине и шее неясной этиологии.

ЗАКЛюЧение
Благодаря мультидисциплинарному подходу и ком-

плексной диагностической визуализации мы смогли ис-
ключить неопластическую природу костных повреждений 

и обследовали пациентку на предмет выявления полиос-
сальной ФД. Предполагаемый диагноз был окончательно 
подтверждён данными гистологического исследования.
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