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Цель исследования – определить клинико-рентгенологические особенности фиброзной дисплазии челюстно-лицевой области у детей.
Материалы и методы. Проведен ретроспективный анализ данных отделения челюстно-лицевой хирургии Российской детской 
клинической больницы за 15 лет. Клинические проявления фиброзной дисплазии были сопоставлены с рентгенологической карти-
ной у 86 пациентов.
Результаты и заключение. Среди пациентов доля мальчиков была в 1,2 раза больше. Средний возраст дебюта заболевания со-
ставил 8,4 года, а среднее время от дебюта до обращения к врачу – 2,2 года. Основной жалобой было появление безболезненной 
медленно прогрессирующей деформации. Чаще всего зоной поражения была верхняя челюсть и лобная кость. Рентгенологически 
фиброзная дисплазия проявлялась наличием очага пониженной плотности (относительно плотности прилегающей кости) по типу 
«матового стекла» с возможным наличием кист.
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The study objective is to determine the clinical and radiological characteristics of fibrous dysplasia of the maxillofacial area in children.
Materials and methods. A retrospective analysis of the data of the Department of Maxillofacial Surgery of the Russian Children’s Clinic for 
15 years was performed. Clinical manifestations of fibrous dysplasia were compared with the X-ray characteristics in 86 patients.
Results and conclusion. In the study group, boys (in 1.2 times) slightly prevailed. The median age of debut of the disease was 8.4 years, and 
the time before treatment was 2.2 years. The main complaint was the appearance of a painless slowly progressing deformation. Most often, 
the maxilla and frontal bone were affected. X-ray fibrous dysplasia was manifested by the presence of a focus with a reduced density, relative 
to the adjacent bone, the type of “ground glass” with the possible presence of cysts.
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Введение
Фиброзная дисплазия (ФД) – заболевание, которое 

характеризуется идиопатической задержкой созрева-
ния нормальной костной ткани и аномальным рас-

пределением волокнистой соединительной ткани, 
содержащей различное количество остеоида и костных 
структур. Предполагается, что ФД имеет метапласти-
ческую природу [1]. Впервые этот термин использовал 
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L. Lichtenstein в 1938 г. при описании множественных 
фиброзных поражений скелета [2]. В настоящее время 
причиной развития ФД считают постзиготическую 
мутацию в гене GNAS1, кодирующем гуанин-нуклео-
тидсвязывающий белок, альфа-стимулирующий актив-
ность полипептида 1 (guanine nucleotide-binding protein, 
alpha-stimulating activity polypeptide 1). Время возник-
новения мутации определяет тяжесть и распространен-
ность клинических проявлений [3, 4].

Выделяют 2 основные формы заболевания: моно-
оссальная (МФД), при которой поражается только 
1 кость, и полиоссальная (ПФД), при которой поража-
ется несколько костей. МФД никогда не переходит 
в ПФД [5]. ПФД может быть составляющей генетиче-
ских синдромов Яффе–Лихтенштейна, Олбрайта– 
Мак-Кьюна и Мазабрауда. Некоторые авторы выделя-
ют краниофациальную форму (при которой поражено 
основание и/или свод черепа) независимо от числа 
вовлеченных костей [6–10].

Несмотря на характерные клинико-рентгенологи-
ческие особенности ФД, ее дифференциальная диагно-
стика до сих пор сопряжена с трудностями. Представ-
ляет проблему разграничение ФД и оссифицирующей 
фибромы, гигантоклеточной репаративной гранулемы 
и остеобластокластомы. Кроме того, постановку диа-
гноза осложняет многообразие радиографических про-
явлений, обусловленное стадийностью заболевания.

Цель исследования – определение клинико-рент-
генологических особенностей ФД челюстно-лицевой 
области у детей.

Материалы и методы
Проведен ретроспективный анализ сведений об 

амбулаторных и стационарных пациентах с ФД, про-
ходивших лечение в отделении челюстно-лицевой хи-
рур гии Российской детской клинической больницы 
в 2002–2017 гг. Наблюдения включали в анализ только 
при наличии данных компьютерной томографии (КТ). 
В случае оперативного лечения ФД диагноз был под-
твержден путем выявления мутации гена GNAS1 при 
иммуногистохимическом исследовании биоптата.

Анализировали данные стандартной бесконтраст-
ной КТ (от верхней части головы до уровня щито-
видной железы) с толщиной среза не более 3,75 мм. 
Рентгеновские снимки черепно-лицевой области не 
использовались, так как они неинформативны из-за 
наложения соседних структур. Стоматологические 
рентгенограммы (в том числе ортопантомограммы) 
или конусную КТ включали в анализ при наличии 
очагов ФД вокруг зубов у амбулаторных пациентов.

Данные исследовали с помощью специализирован-
ного программного обеспечения, установленного как 
на сервер больницы («Медиалог», «Пост Модерн Тек-
нолоджи»), и с помощью портативных программ 
(Amira 5.34 (Thermo Scientific) для построения 

3D-моделей и Vidar Dicom Viewer Lite для оценки раз-
мера и плотности образований). В анализ включены 
различные переменные: возраст, пол, основная жалоба, 
длительность ее наблюдения, тип поражения костей 
черепа, локализация. Анализу подвергнуты такие ра-
диографические параметры, как размеры поражения, 
внутренняя структура, наличие области кистозной 
дегенерации, влияние на прилегающие структуры, ис-
тончение или исчезновение кортикального слоя кости.

Результаты
Из всех пациентов с ФД, проходивших лечение 

в 2002–2017 гг., были отобраны 86 человек, у которых 
имелись данные КТ в архиве отделения. В исследова-
ние не включали пациентов с нечеткой рентгенологи-
ческой картиной поражения, если отсутствовала гисто-
логическая верификация диагноза.

Отобранные пациенты были в возрасте от 1 до 17 лет. 
Средний возраст при МФД составил 7,9 года, при ПФД – 
8 лет. Пациентов мужского пола (n = 47) было в 1,2 раза 
больше, чем пациентов женского пола (n = 39). Основ-
ной жалобой у 57 пациентов была видимая деформация 
костей, у 17 – нарушение дыхания, обусловленное 
компрессией полости носа. Стоит отметить, что сте-
пень нарастания деформации не зависела от возраста 
появления первых симптомов. В 67 случаях была диа-
гностирована МФД, в 19 – ПФД (в том числе синдром 
Олбрайта–Мак-Кьюна).

Среди случаев поражения костей лицевого скелета 
преобладало поражение верхней челюсти и лобной 
кости как при МФД, так и при ПФД (табл. 1).

Правостороннее поражение встречалось чаще, чем 
левостороннее, как при МФД, так и при ПФД. Пора-
жение верхней челюсти наблюдалось в 3,36 раза чаще, 
чем поражение нижней челюсти. В 10 случаях пораже-
ния верхней челюсти отмечалось нарушение носового 
дыхания на стороне поражения, обусловленное тоталь-
ным заполнением верхнечелюстной пазухи и компрес-
сией полости носа опухолевыми массами. Тело нижней 
челюсти было поражено в 2 случаях, угол нижней че-
люсти – в 4.

Мы различали 3 типа рентгенологической картины 
ФД (табл. 2) [11].

1. При педжетоподобном типе выявляется расшире-
ние кости и очаги формирования кости, рассеян-
ные на фоне разреженных костных структур.

2. При склеротическом типе мозговой слой кости име-
ет вид однородного «матового стекла» с очагами 
склероза.

3. При кистозном типе четко определяется очаг раз-
режения костной ткани со склеротическим обод-
ком.
В преобладающем числе случаев, особенно при 

ПФД, наблюдалась большая вариабельность рентге-
нологической картины. ПФД характеризовалась 
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наличием зон разной плотности, что отражает процесс 
формирования ФД. В представленном на рис. 1 случае 
разница рентгеновской плотности костной ткани со-
ставила более 100 HU. При выявлении подобной рент-
генологической картины тип устанавливали по преоб-
ладающим очагам.

На стадийность формирования ФД указывает тот 
факт, что дети со склеротическим типом рентгеноло-
гической картины ФД были статистически значимо 
старше (средний возраст 12,74 ± 1,35 года), чем дети 
с педжетоподобным и кистозным типами (10,7 ± 0,71 
и 11,15 ± 0,57 года соответственно). Отсутствие 

возрастных различий между последними типами свя-
зано с многообразием рентгенологической картины 
в случае 1 очага и длительностью закрытия кистозных 
включений.

При диагностике ФД оптимальный диапазон рент-
геновской плотности при построении трехмерной 
модели черепа должен составлять 50–1000 HU, что от-
личается от стандартных настроек для визуализации 
костей черепа. Данный диагностический диапазон 
позволяет четко отделить фиброзные ткани от здоро-
вых. Кроме того, ФД всегда характеризуется наличием 
четких границ, особенно по линиям швов черепа 

Таблица 1. Частота фиброзной дисплазии различных костей лицевого и мозгового черепа

Table 1. Frequency of fibrous dysplasia of various neurocranial and viscerocranial bones

Кость 
Bone

Монооссальная форма 
Monostotic form

Полиоссальная форма 
Polyostotic form

В зависимости от локализации, абс. 
Depending on location, abs.

В целом, % 
Total, %

В зависимости от локализации, абс. 
Depending on location, abs.

В целом, % 
Total, %

Справа 
Right-sided

Слева 
Left-sided

С двух сторон 
Bilateral

Справа 
Right-sided

Слева 
Left-sided

С двух сторон 
Bilateral

Верхняя челюсть 
Maxilla

21 15 1 55,2 6 4 1 19,3

Височная кость 
Temporal bone

0 0 0 0 2 1 0 5,3

Затылочная кость 
Occipital bone

0 0 0 0 0 0 1 1,8

Клиновидная 
кость 
Sphenoid bone

0 0 0 0 0 0 12 21,1

Лобная кость 
Frontal bone

5 8 0 19,4 11 4 0 26,3

Небная кость 
Palatine bone

0 0 0 0 0 0 0 0

Нижняя челюсть 
Mandible

6 5 0 16,4 3 0 0 5,3

Носовая кость 
Nasal bone

0 0 0 0 1 0 0 1,8

Носовая раковина 
Nasal concha

0 0 0 0 0 0 0 0

Решетчатая кость 
Ethmoid bone

3 0 0 4,5 0 0 3 5,3

Скуловая кость 
Zygomatic bone

1 0 0 1,5 2 0 0 3,5

Слезная кость 
Lacrimal bone

0 0 0 0 0 0 0 0

Теменная кость 
Parietal bone

2 0 0 3,0 3 2 1 10,5

Всего 
Total

38 28 1 100,0 28 11 18 100,0
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(рис. 2). Процесс никогда не переходит на соседние кости, 
и в процессе наблюдения не появляются новые очаги.

При поражении нижней челюсти в 5 случаях на-
блюдалось расширение нижнего края нижней челюсти, 
а характерный рисунок по типу «отпечаток большого 
пальца» был обнаружен только в 2 случаях (рис. 3). 
Нижнечелюстной канал был смещен в сторону от цен-
тра узла ФД (рис. 4). В 1 случае наблюдалось смещение 
f. mentalis кверху на стороне поражения при смещении 
книзу нижнечелюстного канала в области очага ФД, 
в связи с чем мы считаем, что оценку нижнечелюстно-

го канала необходимо осуществлять только по акси-
альным срезам (рис. 5).

Обсуждение
Несмотря на то что гистопатологическое иссле-

дование считается «золотым стандартом» диагности-
ки костной патологии, важную роль при диагности-
ке и планировании лечения ФД играет КТ [1, 2, 6, 7, 
12–23]. Многие авторы указывают на то, что для 
оценки краев, внутренней структуры и влияния на 
соседние структуры оптимальна бесконтрастная КТ 

Таблица 2. Рентгенологические признаки фиброзной дисплазии костей лицевого и мозгового черепа

Table 2. Radiological signs of fibrous dysplasia of neurocranial and viscerocranial bones

Тип дисплазии 
Type of dysplasia

Число случаев, абс. 
Number of cases, abs.

Средний возраст 
 пациентов, M ± σ, лет 

Mean patient age, M ± σ, years

Средняя рентгеновская 
плотность, M ± σ, HU 

Mean radiodensity, M ± σ, HUМонооссальная 
форма 

Monostotic form

Полиоссальная 
форма 

Polyostotic form

Всего 
Total

Педжетоподобный 
Pagetoid

19 7 26 10,7 ± 0,71 481 ± 23,8

Кистозный 
Cystic

20 7 27 11,15 ± 0,57 359 ± 66,2

Склеротический 
Sclerotic

5 1 6 12,74 ± 1,35 747 ± 54,3

Рис. 1. Компьютерная томография. Полиморфизм клинических проявлений фиброзной дисплазии: а – трехмерная реконструкция; б – горизон-
тальный срез
Fig. 1. Computed tomography. Polymorphic clinical manifestations of fibrous dysplasia: a – three-dimensional reconstruction; б – horizontal section

Кистозный тип / Cystic type

Педжетоподобный тип / Pagetoid type

а б
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Рис. 3. Телерентгенография. Изменения по типу «отпечаток большого пальца» в зоне фиброзной дисплазии и смещение нижнечелюстного канала 
кверху: а – фронтальная проекция; б – сагиттальная проекция
Fig. 3. Teleroentgenography. “Thumbprint pattern” in the area of fibrous dysplasia and upward displacement of the mandibular canal: a – frontal projec-
tion; б – sagittal projection

Рис. 4. Компьютерная томография, сагиттальные срезы. Положение нижнечелюстного канала (2 пациента)
Fig. 4. Computed tomography, sagittal section. Position of the mandibular canal (2 patients)

Рис. 2. Компьютерная томография, трехмерная реконструкция. Отсутствие распространения процесса за пределы пораженной кости (4 па-
циента)
Fig. 2. Computed tomography, three-dimensional reconstruction. No spread beyond the affected bone (4 patients)

а б
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По данным литературы, наиболее часто встречает-
ся смешанная форма ФД (40 %), немногим реже – 
склеротическая (35 %) [20, 32]. C. A. Megerian и соавт. 
приводят данные Fries (1957), согласно которым чаще 
наблюдается педжетоподобный тип (56 %), на 2-м месте 
по частоте – склеротический (23 %), на 3-м – кистоз-
ный (21 %) [38]. В нашем исследовании преобладали 
кистозный (47 %) и педжетоподобный (42 %) типы. 
Наиболее частое выявление кистозного типа в нашем 
исследовании, по-видимому, объясняется детским воз-
растом пациентов, т. е. возрастом дебюта заболевания, 
так как многие авторы рассматривают кистозный тип 
ФД как начальную стадию заболевания [20, 34, 39, 40].

Большинство авторов описывают рентгенологиче-
скую картину ФД, отмечая наличие изменений 3 ти-
пов: «матовое стекло», уплотнение и кистозное [8, 9, 
17, 18, 26]. Исследователи указывают на широкую ва-
риабельность рентгеновской плотности тканей – от 34 
до 513 HU [18, 19, 34, 41]. Использование узкого диа-
пазона рентгеновской плотности тканей (50–1000 HU) для 
построения трехмерной модели в нашем исследовании 

Рис. 5. Компьютерная томография.  Трехмерные реконструкции у 3 пациентов (а–в), соотнесенные с  сагиттальными проекциями хода нижне-
челюстного канала (г–е)
Fig. 5. Computed tomography. Matching the three-dimensional reconstruction (а–в) (3 patients) and the sagittal section (г–е) of the mandibular canal 

[13, 20, 24–28]. Хотя рентгенологические признаки 
ФД весьма специфичны: истончение кортикально-
го слоя с четкими краями и вид мозгового слоя по 
типу «матового стекла» [29], существует достаточно 
большая группа фиброзно-костных поражений, 
характери зующихся сочетанием трабекулярных 
и плотных участков в очаге [9, 19, 20]. Многие ав-
торы отмечают значительную вариабельность со-
четания этих компонентов при ФД, что затрудняет 
дифференциальную диагностику [10, 19, 20, 28, 30, 
31]. На ранней стадии ФД рентгенологический очаг 
более прозрачный с хорошо очерченными краями 
и литическим центром [20, 26, 28, 31, 32]. На позд-
них стадиях очаг становится неоднородным и более 
контрастным и может быть описан как «матовое 
стекло», «апельсиновая корка» или «отпечаток 
большого пальца» с размытыми краями [33–37]. 
По мере взросления пациента (в период с 10 до 
20 лет) картина ФД становится смешанной и в зре-
лом возрасте никогда не возвращается к гомоген-
ному виду [14, 20, 32].
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позволило лучше визуализировать поражение, а также 
провести оценку очагов в катамнезе не только по сре-
зам, но и по трехмерной модели.

Некоторые авторы указывают на высокую вероятность 
перехода поражения верхней челюсти на соседние обла-
сти – скуловую, решетчатую, лобную и носовую кости [26, 
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за пределы пораженной кости, при этом границей про-
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заключающуюся в смещении нижнечелюстного кана-
ла в 4 направлениях (щечном, язычном, вверх и вниз) 
в зависимости от центра очага. Мы отмечали схожие 
изменения у пациентов с очагами ФД, в том числе 
у ребенка со смещением канала книзу и элевацией 
f. mentalis. Однако данное утверждение противоречит 
данным C. G. Petrikowski и соавт. [44], которые указа-
ли как патогномоничный признак ФД смещение 
нижнечелюстного канала кверху [28, 34, 42]. При 
дифференциальной диагностике при поражении челю-
стей некоторые авторы считали исчезновение lamina 
dura на ортопантомограмме патогномоничным при-
знаком ФД, отличающим ее от оссифицирующей фи-
бромы, которая имеет схожую рентгенологическую 
картину [20, 44–46]. C. A. Waldron и соавт. предлагают 
для диагностики ФД челюстей использовать конусную 
ортопантомографию, при которой очаг ФД может быть 
резко отграничен при наличии склеротического обода 
или кисты или может иметь размытые границы с мяг-
ким переходом к здоровым костным тканям при пед-
жетоподобном типе [47]. Однако в связи с редкостью 

поступления пациентов со снимками, выполненными 
с помощью конусного ортопантомографа, и в связи 
с ограниченностью зоны визуализации оценить пра-
вильность этого утверждения нам не удалось.

Опубликованы данные о предрасположенности 
очагов ФД челюстей к остеомиелиту [48–50]. В верхней 
челюсти он встречается редко и, как правило, в здоро-
вой ткани, прилежащей к узлу ФД [51, 52], что расце-
нивается как местный фактор развития инфекционно-
го процесса. Описаны как случаи ФД в сочетании 
с хроническим остеомиелитом нижней челюсти, так 
и случаи хронического остеомиелита, который по кли-
ническому течению и рентгенографической картине 
имитировал ФД [50]. Мы наблюдали 2 случая ФД ниж-
ней челюсти, при которой развился хронический 
остео миелит. По этим причинам необходимо дальней-
шее исследование для определения этиологических 
факторов воспаления, однако редкость данного соче-
тания препятствует этому. Кроме того, некоторые авто-
ры относят хронический диффузно-склерозирующий 
остеомиелит нижней челюсти и ФД к фиброзно-кост-
ным поражениям, которые не могут сочетаться друг 
с другом, поэтому диагноз хронического остеомиелита 
с ФД считают неправомочным.

заключение
Рутинная диагностика ФД должна всегда включать 

стандартную КТ, которая позволяет точно определить 
локализацию и размеры поражения, а также характер 
изменений кости. Знание множества рентгенологиче-
ских проявлений ФД помогает точно верифицировать 
это заболевание и спланировать лечение в большин-
стве случаев даже без проведения инвазивных диагно-
стических процедур.
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