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Аннотация
Известно, что фиброзная дисплазия – это редкое опухолеподобное заболевание, характеризующееся замещением костной ткани фиброзной, и являются аномалией неясного генеза. Диагноз устанавливается клиническими и рентгенологическими данными, в сомнительных случаях производится биопсия. 

Мы представляем клинический случай изолированной фиброзной дисплазии крыловидного отростка клиновидной кости слева в отделении Головы и Шеи департамента детской хирургии “University Medical Center”, Астана, Казахстан. Ребенок С., 15 лет. Диагноз: Фиброзная остеодисплазия крыловидного отростка клиновидной кости слева.
Ключевые слова: фиброзная дисплазия, опухолеподобный процесс, дети, гистиоцитоз, поражение костной ткани. 
Abstract
It is widely known fibrous dysplasia is a rare tumor-like disease characterized by the replacement of bone by fibrous tissue, and is an anomaly of unknown genesis. The diagnosis is established by clinical and radiological data; in doubtful cases, a biopsy is performed.

We present a clinical case of isolated fibrous dysplasia of the sphenoid bone’s pterygoid process on the left in the Pediatric Head and Neck Surgery Department of University Health Center, Astana, Kazakhstan. Child S., 15 years old. Diagnosis: Fibrous osteodysplasia of the left pterygoid process of the sphenoid bone.

Keywords: fibrous dysplasia, tumor-like process, children, histiocytosis, bone tissue lesion.

Введение. Начало заболевания, как правило мало заметны, при проявлении клинических данных связанные с головной болью [1, 2], глазными нарушениями, на начальном этапе в процесс диагностики вовлекаются неврологи, офтальмологи и педиатры [3].
Диагностика и дифференциальная диагностика поражений черепно-лицевой костной ткани у детей и подростков представляет сложности из-за многообразия клинических вариантов, большой вариабельности диспластических процессов, зачастую скудностью клинических проявлений, длительного скрытого периода заболеваний [4]. Ввиду этого диагностика может занимать достаточно длительное время, что может пагубно сказаться для растущего организма и даже привести к инвалидизации [5].
По разным данным зарубежных авторов поражение черепно-лицевой области у детей фиброзной дисплазии составляет от 10% до 29% [6, 7]. Достоверных данных по распространению фиброзной дисплазии черепно- лицевой области в Казахстане и в странах СНГ нет. В разрезе всех костных патологий фиброзная дисплазия составляет 2,5% [8], а среди онкологии костей до 7,5 [9]. Мальчики одинаково заболевают, как и девочки [10]. Возраст на момент постановки диагноза, как правило, от 5 до 30 лет [11]. Поражения обычно проявляются в детском возрасте и возможно прогрессирование заболевания с ростом костей скелета. Как правило, поражение кости развивается вскоре после полового созревания [12]. Риск саркоматозной трансформации составляет от 0,5 до 4% в зависимости от класса [13]. Может поражать любую кость, поражение позвоночника встречается очень редко [14, 15]. 

Моноосальные формы (monostotic form) чаще встречаются в ребрах, черепно-лицевых костях (верхняя - нижняя челюсть) и бедренной кости [16]. Полиоссальные формы часто поражают нижние конечности и таз, а также эта форма может поражать кожу и иметь эндокринные патологии в составе синдрома Мак-Кьюна-Олбрайта [17].

Фиброзная дисплазия костей черепа может протекать как бессимптомно, так и с выраженной симптоматикой в виде экзофтальма, лицевой боли, головокружения, асимметрии лица, поражения черепных нервов, синуситов, головной боли и других видов нарушений в зависимости от локализации [18, 19, 20]. Рентгенологическая картина фиброзной дисплазии разнообразна. Патологические участки могут быть и плотными, и прозрачными по сравнению с окружающей костью, иногда имеют вид «матового стекла». Одни очаги четко отграничены зоной склероза, контуры других расплывчатые, что особенно характерно для костей черепа.  Нередко выявляются узуры в кортикальном слое, а при наличии перелома — отчетливая периостальная реакция. По данным ряда авторов наиболее распространенной рентгенологической картиной является затемнение по типу матового стекла (56%), наличие однородного склеротического (23%) и кистозного очага (21%), наличие очага с четко определенными границами, а также расширение костей с интактными вышележащими костями [21, 22]. 

Дифференциальный диагноз в первую очередь проводится с опухолевыми поражениями костей: при наличии большого количества остеокластов c гигантоклеточной опухолью (остеобластокластомой) [23]; при формировании в очаге дисплазии большого количества мелких костных балок и небольшого объема соединительнотканного компонента c губчатой остеомой [24]; в случае преобладания остеобластов в зоне поражения с остеосаркомой [25]; болезнью Педжета, паратиреоидной остеодистрофией; c ювенильной оссифицирующой фибромой [26]
Клинический случай. Девочка, 15 лет, поступила с жалобами на головные боли. Из анамнеза заболевания: со слов девочки данное состояние отмечается с 2019 года, когда впервые стала отмечать головокружение, преимущественно в ночное время. Общее состояние не страдало, пациентка была активна.  Местный осмотр не выявил значительных отклонений кроме признаков медикаментозного ринита. Врач- оториноларинголог в связи с сопутствующей заложенностью носа и частым использованием сосудосуживающих капель в нос, направил на рентгенография пазух носа, где было выявлено образование придаточных пазух носа. После чего пациентка была направлена на компьютерную томографию придаточных пазух носа, где выявлено новообразование клиновидной кости. Заключение КТ ППН от 09.11.2021 г.: на аксиальных КТ сканах и на ЗD-реконструкциях получены изображения придаточных пазух носа.  Со стороны костной системы признаков перелома и деструкции не выявлено. Лобные пазухи развиты, слева отмечается патологическое содержимое, плотностью до 12едХ. Ячейки решетчатых лабиринтов развиты, пневматизированы. Основная пазух слева увеличена в объеме с изменениями структуры кости в «виде матового стекла» с неизмененным кортикальным слоем, размером до 3.7х1.8х2.0см.

Верхнечелюстные пазухи развиты, пневматизированы. По нижней стенке левой гайморовой пазухи определяется полипозное образование, округлой формы, с чётким ровным контуром, размером до 1.2х1.0см, плотностью до 51ед.Х.  По задние стенки носоглотки дополнительных образований не выявлено (Рисунок 1).

Последующая магнитно-резонансная томография головного мозга от 25.07.2019г определила образование клиновидной кости слева. На основании полученных данных выставлен клинический диагноз: Новообразования основания черепа, крыловидного отростка клиновидной кости слева (Фиброзная остеодисплазия?). Киста левой верхнечелюстной пазухи. Медикаментозный ринит. Пациентке было рекомендовано хирургическое лечение.
Рисунок 1-Срезы компьютерной томографии пациентки до хирургического лечения от 09.11.2021 (а-аксиальные, b- коронарные)                                                    
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14.12.2021г: под общим обезболиванием произведено хирургическое лечение в рамках Мастер- класса в отделении детская Голова-Шея КФ «UMC» с участием специалистов из г. Москвы РФ ФГБУ «НМИЦ ДГОИ им. Дмитрия Рогачева» д.м.н. Грачевым Н.С., и к.м.н.  Ворожцовым И.Н. : эндоскопическое удаление новообразования крыловидного отростка клиновидной кости слева с использованием боров. Операция и послеоперационный период без осложнений. Выписана на 10-е сутки в удовлетворительном состоянии.

Патогистологическое заключение от 22.12.2021 г.: Фиброзная дисплазия.

Послеоперационный период протекал без особенностей. Пациентка выписана на 10е сутки в удовлетворительном состоянии, приступы головокружения купированы. Заключение компьютерной томографии придаточных пазух носа от 21.11. 2023 года: признаки остаточного образования клиновидной кости слева (фиброзная дисплазия), постоперационный дефект медиальной стенки левой верхнечелюстной пазухи (Рисунок 2).
Спустя три года после хирургического лечения пациентка была приглашена на осмотр, сделана повторно компьютерная томография ППН (Рисунок 3), которое не показало увеличение размеров образования (ФД).

Рисунок 2 -Срезы компьютерной томографии пациентки после хирургического лечения от 09.09.2022г. (а-аксиальные, b- коронарные)                                                    
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Рисунок 3- Срезы компьютерной томографии пациентки после хирургического лечения от 09.09.2024г.                                                  
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Обсуждение. Фиброзная дисплазия – это заболевание костной ткани, характеризующееся замещением нормальной ее структуры, по своей природе медленно растущая, клинические проявления зависит от степени разрастания и локализации, риски малигнизации редки. Оперативное лечение фиброзной дисплазии костей черепа показано при наличии у пациентов выраженного болевого синдрома, наличии косметического дефекта и функциональных нарушений. Радикальные операции, применяемые в детском возрасте, в большинстве случаев приводят к стойкой ремиссии и остановке патологического процесса. 

Заключение. На сегодняшний день с развитием науки и техники стало возможным проводить диагностику и оперативные вмешательства в очень труднодоступных местах анатомической зоны. Изолированное поражение фиброзной дисплазии крыловидного отростка клиновидной кости- редкая находка. 
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