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ÓÄÊ 616.71 � 006 � 053.4/.7ÌÍÎÆÅÑÒÂÅÍÍÛÅ ÌÅÒÀÔÈÇÀÐÍÛÅ ÔÈÁÐÎÇÍÛÅ ÄÅÔÅÊÒÛÈ ÍÅÎÑÑÈÔÈÖÈÐÓÞÙÈÅÑß ÔÈÁÐÎÌÛ ÊÎÑÒÅÉ Ó ÄÅÒÅÉÈ ÏÎÄÐÎÑÒÊÎÂÀ.Ï. Ïîçäååâ, Í.Ã. ×èãâàðèÿ
ÔÃÓ «Íàó÷íî-èññëåäîâàòåëüñêèé äåòñêèé îðòîïåäè÷åñêèé èíñòèòóòèì. Ã.È. Òóðíåðà Ôåäåðàëüíîãî àãåíòñòâà ïî çäðàâîîõðàíåíèþ è ñîöèàëüíîìó ðàçâèòèþ»,äèðåêòîð � ä.ì.í. ïðîôåññîð À.Ã. ÁàèíäóðàøâèëèÑàíêò-Ïåòåðáóðã

Â ñòàòüå ðàññìàòðèâàþòñÿ âîïðîñû, êàñàþùèåñÿ÷àñòîòû âûÿâëåíèÿ è îñîáåííîñòåé òå÷åíèÿ ìíîæå-ñòâåííûõ ìåòàôèçàðíûõ ôèáðîçíûõ äåôåêòîâ è íåîñ-ñèôèöèðóþùèõñÿ ôèáðîì ñêåëåòà ó äåòåé è ïîäðîñò-êîâ. Àíàëèç ðåíòãåíîãðàìì 82 ïàöèåíòîâ ñ äàííîéïàòîëîãèåé ïîêàçàë, ÷òî â 40% ñëó÷àåâ âûÿâëåíî äâàè áîëåå êîñòíûõ î÷àãà. Îñîáåííîñòè òå÷åíèÿ ïàòîëî-ãè÷åñêîãî ïðîöåññà ïðè ìíîæåñòâåííûõ ôîðìàõ ïî-ðàæåíèÿ ïîçâîëèëè âûäåëèòü äâå ïîäãðóïïû, îäíó èçêîòîðûõ ñîñòàâèëè äåòè è ïîäðîñòêè ñ ïîëèîññàëü-íîé ôîðìîé ìåòàôèçàðíîãî ôèáðîçíîãî äåôåêòà, àäðóãóþ � ïàöèåíòû, ó êîòîðûõ îòìå÷àëîñü ñî÷åòàíèåìåòàôèçàðíûõ ôèáðîçíûõ äåôåêòîâ è íåîññèôèöè-ðóþùèõñÿ ôèáðîì. Ïðåäñòàâëåíû äâà ðåäêèõ êëèíè-÷åñêèõ íàáëþäåíèÿ çà ïàöèåíòàìè ñ ïîëèîññàëüíîéôîðìîé ïîðàæåíèÿ, îòðàæàþùèõ ìíîãîîáðàçèå âîç-ìîæíûõ êëèíèêî-ðåíòãåíîëîãè÷åñêèõ âàðèàíòîâ òå-÷åíèÿ ïðîöåññà ïðè äàííîé ïàòîëîãèè.

The  incidence  and natural course  of multiplemetaphyseal fibrous defects and nonossifying fibroma ofskeleton in children and adolescents were considered. Theanalysis of roentgenograms from 82 patients with thisdisorder has shown that in 40 per cent of cases there weretwo or more  bone  lesions. The  natural course  in multipleforms has allowed to distinguish two subgroups. In thefirst subgroup there were children and adolescents withthe  multiple  form of metaphyseal fibrous defect, in thesecond subgroup - the patients with the combinations ofmetaphyseal fibrous defects and nonossifying fibromas.Two rare clinical observations of this disorder with itsvariability of clinical and roentgenological manifestationsare presented.

Ââåäåíèå. Íåîññèôèöèðóþùàÿñÿ ôèáðîìà êîñ-òè (ìåòàôèçàðíûé ôèáðîçíûé äåôåêò) îòíîñèòñÿ,ñîãëàñíî ãèñòîëîãè÷åñêîé êëàññèôèêàöèè êîñòíûõîïóõîëåé ÂÎÇ (1993 ã.), ê ãðóïïå îïóõîëåïîäîá-íûõ ïîðàæåíèé  [29]. Â êà÷åñòâå ñàìîñòîÿòåëüíîéíîçîëîãè÷åñêîé åäèíèöû îíà áûëà âûäåëåíà â 1942ãîäó àìåðèêàíñêèìè ìîðôîëîãàìè H.L. Jaffe è L.Lichtenstein [21]. Â êëèíè÷åñêîé ïðàêòèêå î÷àãèïîðàæåíèÿ, èìåþùèå õàðàêòåðíûå äëÿ äàííîé ïà-òîëîãèè ðåíòãåíîëîãè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ è ðàñïî-ëàãàþùèåñÿ èíòðàêîðòèêàëüíî èëè ñóáïåðèîñòàëü-íî, èìåíóþòñÿ ìåòàôèçàðíûìè ôèáðîçíûìè äåôåê-òàìè (ñèíîíèì: ôèáðîçíûé êîðòèêàëüíûé äåôåêò),à ïðè ðàñïðîñòðàíåíèè ïðîöåññà íà ãóá÷àòîå âå-ùåñòâî ìåòàôèçà è â êîñòíîìîçãîâóþ ïîëîñòü ïðåä-ïî÷èòàþò ãîâîðèòü î íåîññèôèöèðóþùåéñÿ ôèá-ðîìå (ñèíîíèì: íåîñòåîãåííàÿ ôèáðîìà), íåñìîò-ðÿ íà èäåíòè÷íîñòü ãèñòîëîãè÷åñêîé êàðòèíû âîáîèõ ñëó÷àÿõ [3, 13, 17, 18, 22]. Ïðèíèìàÿ âî âíèìàíèå ïðîòèâîðå÷èâîñòüâçãëÿäîâ íà ïðîèñõîæäåíèå äàííîé ïàòîëîãèè[1 � 5, 11, 13, 19, 21, 25, 28, 31, 32], áåññïîðíûìîñòàåòñÿ óòâåðæäåíèå î ïðåèìóùåñòâåííî áëà-ãîïðèÿòíîì ïðîãíîçå åãî òå÷åíèÿ ó äåòåé è ïîä-ðîñòêîâ [11, 13, 22, 31, 32]. Èñêëþ÷åíèÿìè ìîæíî

ñ÷èòàòü îòäåëüíûå ñîîáùåíèÿ î ñëó÷àÿõ ðåöè-äèâèðîâàíèÿ íåîññèôèöèðóþùèõñÿ ôèáðîì ïîñ-ëå îïåðàòèâíûõ âìåøàòåëüñòâ [5, 8, 16, 20, 28] èïîëèîññàëüíûõ ôîðìàõ, èìåþùèõ «ëîêàëüíîàãðåññèâíûé» õàðàêòåð òå÷åíèÿ [8, 9, 16, 20].Ê íàñòîÿùåìó âðåìåíè â íàó÷íîé ëèòåðàòóðåïðåäñòàâëåíî íåìàëî ðàçíîñòîðîííåé èíôîðìà-öèè ïî âîïðîñó î ìíîæåñòâåííûõ  íåîññèôèöè-ðóþùèõñÿ ôèáðîìàõ êîñòåé. Ïðè÷åì, â îäíèõïóáëèêàöèÿõ ðå÷ü èäåò î ïîðàæåíèè òîëüêî ñêå-ëåòà [11, 16, 24, 26], â äðóãèõ � î ñî÷åòàíèè êîñò-íûõ ïîðàæåíèé ñ êîæíûìè [6, 7, 9, 20, 27, 33] èèíûìè, ïàòîãíîìîíè÷íûìè, â ÷àñòíîñòè, äëÿ íåé-ðîôèáðîìàòîçà (íåéðîôèáðîìû, óçåëêè Ëèøà íàðàäóæíîé îáîëî÷êå) [14, 15, 30], ïðîÿâëåíèÿìè.Ïîñëåäíåå îáñòîÿòåëüñòâî ïîçâîëèëî àâòîðàì,îïóáëèêîâàâøèì ïîäîáíûé êëèíè÷åñêèé ñëó÷àé[30], ãîâîðèòü î òàê íàçûâàåìîé äèôôóçíîé ìå-çîäåðìàëüíîé äèñïëàçèè êàê î áàçèñíîì äèçîí-òîãåíåòè÷åñêîì ïðîöåññå, ëåæàùåì â îñíîâå âñå-ãî êîìïëåêñà ôåíîòèïè÷åñêèõ ïðîÿâëåíèé.Â áîëüøèíñòâå æå ïðåäñòàâëåííûõ ñîîáùåíèéìíîæåñòâåííûå êîñòíûå ïîðàæåíèÿ, ãèñòîëîãè÷åñ-êè âåðèôèöèðîâàííûå êàê íåîññèôèöèðóþùèå-ñÿ ôèáðîìû, ñî÷åòàëèñü ñî ñëåäóþùèìè âíåñêå-
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ëåòíûìè ïðîÿâëåíèÿìè: ïèãìåíòàöèÿ  êîæíûõïîêðîâîâ (ïÿòíà ñâåòëî-êîôåéíîãî öâåòà), çàäåð-æêà óìñòâåííîãî ðàçâèòèÿ, âðîæäåííûå àíîìà-ëèè ñåðäå÷íî-ñîñóäèñòîé ñèñòåìû, ãëàç è ïîëî-âûõ îðãàíîâ [10, 12, 13, 23]. Ñ íà÷àëà 80-õ ãîäîâïðîøëîãî ñòîëåòèÿ â íàó÷íîé ëèòåðàòóðå ïîäîá-íûé ñèìïòîìîêîìïëåêñ ñòàëè èìåíîâàòü ñèíä-ðîìîì Jaffe-Campanacci [27].Â òî æå âðåìÿ â äîñòóïíûõ ïóáëèêàöèÿõ ïðàê-òè÷åñêè íå îòðàæåí âîïðîñ, êàñàþùèéñÿ íåðåäêîâûÿâëÿåìûõ ïðè ðåíòãåíîãðàôèè ñêåëåòà ìíîæå-ñòâåííûõ ìåòàôèçàðíûõ ôèáðîçíûõ äåôåêòîâ èêëèíè÷åñêèõ ñëó÷àåâ, ïðè êîòîðûõ ýòà ôîðìàïàòîëîãè÷åñêîãî ïðîöåññà ñî÷åòàåòñÿ ñî ñâîèììîðôîëîãè÷åñêèì «äâîéíèêîì», êëèíèêî-ðåíòãå-íîëîãè÷åñêè ïðåäñòàâëåííûì íåîññèôèöèðóþ-ùåéñÿ ôèáðîìîé. Â ýòîé ñòàòüå ïðåäïðèíèìàåò-ñÿ ïîïûòêà âîñïîëíèòü ñóùåñòâóþùèé â ëèòåðà-òóðå ïðîáåë ïî ðàññìàòðèâàåìîìó âîïðîñó.Öåëüþ èññëåäîâàíèÿ áûë àíàëèç ñëó÷àåâ ñîá-ñòâåííûõ íàáëþäåíèé çà ïàöèåíòàìè ñ ìíîæå-ñòâåííûì ïîðàæåíèåì ñêåëåòà ìåòàôèçàðíûìèôèáðîçíûìè äåôåêòàìè è íåîññèôèöèðóþùèìè-ñÿ ôèáðîìàìè.Ìàòåðèàë è ìåòîäûÈçó÷åíû ðåíòãåíîãðàììû 82 äåòåé è ïîäðîñò-êîâ, íàáëþäàâøèõñÿ â ÔÃÓ ÍÈÄÎÈ èì. Ã.È.Òóðíåðà ñ 1972 ïî 2005 ãã. ñ äèàãíîçàìè: ìåòà-ôèçàðíûé ôèáðîçíûé äåôåêò è íåîññèôèöèðó-þùàÿñÿ ôèáðîìà êîñòè. Â 75 ñëó÷àÿõ ïðîöåññëîêàëèçîâàëñÿ â äëèííûõ òðóá÷àòûõ êîñòÿõíèæíèõ êîíå÷íîñòåé, â 7 � â äëèííûõ òðóá÷à-òûõ êîñòÿõ âåðõíèõ êîíå÷íîñòåé.Èç âñåé ãðóïïû ïàöèåíòîâ ó 44 êëèíèêî-ðåí-òãåíîëîãè÷åñêè ïðîöåññ ðàñöåíèâàëñÿ êàê ìåòà-ôèçàðíûé ôèáðîçíûé äåôåêò, è ýòà ïîäãðóïïàâåëàñü êîíñåðâàòèâíî, à ó 38 ïàöèåíòîâ ñ î÷àãà-ìè ïîðàæåíèÿ, èíòåðïðåòèðîâàííûìè êàê íåîñ-ñèôèöèðóþùèåñÿ ôèáðîìû, ïðåäïðèíÿòî îïåðà-òèâíîå âìåøàòåëüñòâî. Â ýòîé ïîäãðóïïå âî âñåõñëó÷àÿõ äèàãíîç ïîäòâåðæäåí ïðè ãèñòîëîãè÷åñ-êîì èññëåäîâàíèè ìàòåðèàëà, ïîëó÷åííîãî âîâðåìÿ îïåðàöèè.Íà ýòàïå îáñëåäîâàíèÿ ó 14 ïàöèåíòîâ ñ ïîäî-çðåíèåì íà ðàñïðîñòðàíåíèå ïðîöåññà â êîñòíî-ìîçãîâóþ ïîëîñòü è íà ãóá÷àòîå âåùåñòâî ìåòà-ôèçà èñïîëüçîâàëàñü êîìïüþòåðíàÿ òîìîãðàôèÿïîðàæåííûõ êîñòåé. Ïîëó÷åííûå àêñèàëüíûåñðåçû ïîçâîëÿëè ïîëó÷èòü îáúåêòèâíîå ïðåäñòàâ-ëåíèå î ðàñïðîñòðàíåíèè ïàòîëîãè÷åñêîãî ïðî-öåññà è ÷åòêî, ñ ïîçèöèé âðà÷à-êëèíèöèñòà, îòãðà-íè÷èòü ìåòàôèçàðíûé ôèáðîçíûé äåôåêò îò íåîñ-ñèôèöèðóþùåéñÿ ôèáðîìû.Ðåçóëüòàòû è îáñóæäåíèåÓ 33 äåòåé è ïîäðîñòêîâ âûÿâëåíî äâà è áî-ëåå î÷àãà ïîðàæåíèÿ, ÷òî ñîñòàâèëî 40% îò âñåãî

êîëè÷åñòâà ïàöèåíòîâ àíàëèçèðóåìîé ãðóïïû.Ìàëü÷èêîâ áûëî 23, äåâî÷åê � 10. Ðàñïðåäåëå-íèå ïàöèåíòîâ ñ ó÷åòîì êîëè÷åñòâà âûÿâëåííûõó íèõ ïàòîëîãè÷åñêèõ î÷àãîâ ïðåäñòàâëåíî íàðèñóíêå 1. Ðàñïðåäåëåíèå äåòåé è ïîäðîñòêîâ ñìíîæåñòâåííûìè ïîðàæåíèÿìè â çàâèñèìîñòè îòâîçðàñòà ïðåäñòàâëåíî íà ðèñóíêå 2, èç êîòîðîãîâèäíî, ÷òî ïðåâàëèðóþùåå êîëè÷åñòâî íàáëþäå-íèé ïðèõîäèëîñü íà ïîäðîñòêîâûé ïåðèîä.Âñå ñëó÷àè ìíîæåñòâåííîãî ïîðàæåíèÿ áûëèâûÿâëåíû â êîñòÿõ íèæíèõ êîíå÷íîñòåé. Ëîêà-ëèçàöèÿ è ÷àñòîòà ïîðàæåíèÿ îòäåëüíûõ êîñòåéó ïàöèåíòîâ ñ ìíîæåñòâåííûìè î÷àãàìè ïðåä-ñòàâëåíû íà ðèñóíêå 3. Êàê âèäíî, ñóììàðíîåêîëè÷åñòâî î÷àãîâ ñîñòàâèëî 85, èç íèõ ìåòàôè-çàðíûõ ôèáðîçíûõ äåôåêòîâ � 63, íåîññèôèöè-ðóþùèõñÿ ôèáðîì � 22.

Ðèñ. 1. Ãðàäàöèÿ ïàöèåíòîâ ñ ó÷åòîì êîëè÷åñòâàâûÿâëåííûõ ó íèõ î÷àãîâ ïîðàæåíèÿ.

Ðèñ. 2. Ðàñïðåäåëåíèå ïàöèåíòîâ ñ ìíîæåñòâåííûìèìåòàôèçàðíûìè ôèáðîçíûìè äåôåêòàìè èíåîññèôèöèðóþùèìèñÿ ôèáðîìàìè â çàâèñèìîñòèîò âîçðàñòà, â êîòîðîì îíè áûëè âûÿâëåíû.
Â 3 íàáëþäåíèÿõ âûÿâëåíû ïàòîëîãè÷åñêèåî÷àãè â ïðîòèâîïîëîæíûõ ìåòàäèàôèçàõ îäíîéêîñòè (ðèñ. 5), à ó 7 ïàöèåíòîâ � ïî äâà î÷àãà âïðåäåëàõ îäíîé ëîêàëèçàöèè. Â ïîñëåäíèõ ñëó-÷àÿõ àíàëèç ðåíòãåíîãðàìì è êîìïüþòåðíûõòîìîãðàìì ïîêàçàë, ÷òî ýòè îòäåëüíûå ó÷àñòêèïîðàæåíèÿ íå ÿâëÿëèñü ðåçóëüòàòîì îáðàòíîãîðàçâèòèÿ áîëåå êðóïíîãî ïðåäñóùåñòâîâàâøåãîïàòîëîãè÷åñêîãî î÷àãà, à ïðåäñòàâëÿëè ñîáîé ñà-ìîñòîÿòåëüíûå, èçîëèðîâàííûå äðóã îò äðóãàêîñòíûå äåôåêòû (ðèñ. 4, 6).Ðåíòãåíñåìèîòèêà êîñòíûõ ïîðàæåíèé â áîëü-øèíñòâå àíàëèçèðóåìûõ ñëó÷àåâ áûëà òèïè÷íîé.Ïàòîëîãè÷åñêèå î÷àãè âûÿâëÿëèñü â ìåòàôèçàõè ìåòàäèàôèçàõ äëèííûõ òðóá÷àòûõ êîñòåé, ïðî-öåññ íèêîãäà íå ðàñïðîñòðàíÿëñÿ íà ýïèôèç. Âî
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Ðèñ. 3. Ëîêàëèçàöèÿ è êîëè÷åñòâî âûÿâëåííûõìåòàôèçàðíûõ ôèáðîçíûõ äåôåêòîâ (â ÷èñëèòåëå) èíåîññèôèöèðóþùèõñÿ ôèáðîì (â çíàìåíàòåëå).

Ðèñ. 5. Áîëüíàÿ Ï., 6,5 ëåò, äèàãíîç: ìíîæåñòâåííûåíåîññèôèöèðóþùèåñÿ ôèáðîìû áîëüøåáåðöîâîé èìàëîáåðöîâîé êîñòåé: à, á � îáçîðíûå ðåíòãåíî-ãðàììû ïðàâîé ãîëåíè â ïðÿìîé è áîêîâîé ïðîåê-öèÿõ; â � ïðèöåëüíàÿ ðåíòãåíîãðàììà î÷àãàïîðàæåíèÿ â ïðîêñèìàëüíîì ìåòàäèàôèçåáîëüøåáåðöîâîé êîñòè (ïðÿìàÿ ïðîåêöèÿ); ã � âäèñòàëüíûõ ìåòàäèàôèçàõ îáåèõ êîñòåé ãîëåíè. Íàóðîâíå ïðîêñèìàëüíîãî î÷àãà áîëüøåáåðöîâîé êîñòèîïðåäåëÿåòñÿ ìèêðîïåðåëîì èñòîí÷åííîé íàðóæíîéêîðòèêàëüíîé ñòåíêè (ïîêàçàí ñòðåëêîé).

Ðèñ. 4. Áîëüíîé Î., 13 ëåò, äèàãíîç: íåîññèôèöèðó-þùàÿñÿ ôèáðîìà è ìåòàôèçàðíûé ôèáðîçíûéäåôåêò ïðîêñèìàëüíîãî ìåòàäèàôèçà áîëüøåáåðöî-âîé êîñòè (ïîêàçàí ñòðåëêîé) è ñôîðìèðîâàâøååñÿíà ýòîì ôîíå âàëüãóñíîå îòêëîíåíèå îñè ïîðàæåí-íîé êîñòè: à, á � ðåíòãåíîãðàììû êîëåííîãî ñóñòàâàâ ïðÿìîé è áîêîâîé ïðîåêöèÿõ; â, ã � êîìïüþòåð-íûå òîìîãðàììû.

âñåõ íàáëþäåíèÿõ ìåæäó õðÿùåâîé ðîñòêîâîéçîíîé è ñìåæíûì êðàåì êîñòíîãî î÷àãà îïðåäå-ëÿëñÿ ó÷àñòîê íåèçìåíåííîé êîñòíîé òêàíè ìå-òàôèçà. Ïðè íàáëþäåíèè çà î÷àãîì ïîðàæåíèÿâ òå÷åíèå íåñêîëüêèõ ëåò îòìå÷àëîñü åãî ïåðå-ìåùåíèå â íàïðàâëåíèè äèàôèçà âñëåäñòâèåôóíêöèîíèðîâàíèÿ çîíû ðîñòà. Äëÿ ìåòàôèçàð-íûõ ôèáðîçíûõ äåôåêòîâ è íåîññèôèöèðóþùèõ-ñÿ ôèáðîì õàðàêòåðíîé ÿâëÿëàñü ýêñöåíòðè÷-íîñòü ðàñïîëîæåíèÿ îòíîñèòåëüíî ïîïåðå÷íèêàòðóá÷àòîé êîñòè. Ýòó îñîáåííîñòü óäàâàëîñü îò-ìåòèòü äàæå ïðè çíà÷èòåëüíûõ ðàçìåðàõ î÷àãà

ïîðàæåíèÿ. Èñêëþ÷åíèå ñîñòàâëÿëà ìàëîáåðöî-âàÿ êîñòü, â êîòîðîé ïàòîëîãè÷åñêàÿ òêàíü çàíè-ìàëà âåñü ïîïåðå÷íèê, ñèìóëèðóÿ êèñòîçíûéïðîöåññ. Ó÷àñòêè ïîðàæåíèÿ èìåëè îêðóãëóþ,îâàëüíóþ èëè íåïðàâèëüíî âûòÿíóòóþ ôîðìû.Ïî÷òè âñåãäà èõ âåðòèêàëüíûé ðàçìåð ïðåâàëè-ðîâàë íàä ãîðèçîíòàëüíûì. Êîíòóð ãðàíèöûêîñòíîãî î÷àãà âî âñåõ ñëó÷àÿõ áûë äîñòàòî÷íî÷åòêèì, ñêëåðîçèðîâàííûì è íåðåäêî ïðèîáðå-òàë ôåñòîí÷àòûå î÷åðòàíèÿ. Ðåíòãåíîëîãè÷åñêèåîñîáåííîñòè âíóòðåííåé ñòðóêòóðû î÷àãà ïîðà-æåíèÿ íàïðÿìóþ çàâèñåëè îò ñòàäèè òå÷åíèÿïàòîëîãè÷åñêîãî ïðîöåññà. Â ñëó÷àå ïðîäîëæà-þùåãîñÿ àêòèâíîãî ðîñòà êîñòíûé ïðîöåññ ïðî-ÿâëÿëñÿ ó÷àñòêîì îòíîñèòåëüíî ðàâíîìåðíîãî«ïðîñâåòëåíèÿ» ñ íàìå÷àþùåéñÿ ÿ÷åèñòî-òðàáå-êóëÿðíîé ñòðóêòóðîé. Â äàëüíåéøåì, ïî ìåðåñòàáèëèçàöèè ïðîöåññà, âíóòðåííÿÿ ñòðóêòóðàïðèîáðåòàëà òèïè÷íûé ÿ÷åèñòî-òðàáåêóëÿðíûéâèä è âñå áîëüøå íàïîìèíàëà êàðòèíó «ìûëü-íûõ ïóçûðåé» èëè «ãðîçäåé âèíîãðàäà». Êîñ-âåííûì ïîäòâåðæäåíèåì àêòèâíîñòè î÷àãà ïî-ðàæåíèÿ ÿâëÿëîñü ðåçêîå èñòîí÷åíèå è âûáóõà-
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Ðèñ. 6. Ïàöèåíò À., 16 ëåò, äèàãíîç: ìíîæåñòâåííûå ìåòàôèçàðíûå ôèáðîçíûå äåôåêòû (ïîêàçàíûïóíêòèðíûìè ñòðåëêàìè) è íåîññèôèöèðóþùèåñÿ ôèáðîìû (ïîêàçàíû ñïëîøíûìè ñòðåëêàìè) êîñòåéíèæíèõ êîíå÷íîñòåé: à � êîìïüþòåðíûå òîïîãðàììû îáëàñòè êîëåííûõ ñóñòàâîâ; á � òî æå ãîëåíîñòîïíûõñóñòàâîâ, â � êîìïüþòåðíûå òîìîãðàììû äèñòàëüíûõ ìåòàôèçîâ áåäðåííûõ êîñòåé; ã, ä � ïðîêñèìàëüíûõìåòàôèçîâ êîñòåé ãîëåíè. Î÷àã ìåòàôèçàðíîãî ôèáðîçíîãî äåôåêòà íà óðîâíå ïðîêñèìàëüíîãî ìåòàôèçàïðàâîé áîëüøåáåðöîâîé êîñòè ðàñïîëîæåí ïî çàäíåìåäèàëüíîé ïîâåðõíîñòè, âñëåäñòâèå ÷åãî âî ôðîíòàëüíîéïëîñêîñòè åãî òåíü íàêëàäûâàåòñÿ íà èçîáðàæåíèå ðàñïîëîæåííîãî âåíòðàëüíåå è íåñêîëüêî íèæå î÷àãàíåîññèôèöèðóþùåéñÿ ôèáðîìû.íèå ïðèëåæàùåãî êîðòèêàëüíîãî ñëîÿ êîñòè.Ðåàêöèÿ íàäêîñòíèöû âûÿâëÿëàñü òîëüêî â ñëó-÷àÿõ ïàòîëîãè÷åñêîãî ïåðåëîìà èëè ìèêðîïåðå-ëîìà. Ñïîíòàííàÿ îññèôèêàöèÿ êîñòíûõ î÷àãîâõàðàêòåðèçîâàëàñü ïîÿâëåíèåì ðåíòãåíîëîãè÷åñ-êè áîëåå ïëîòíûõ ó÷àñòêîâ (òàê íàçûâàåìûé«ïÿòíèñòûé îñòåîñêëåðîç»), ïîñòåïåííî âûïîë-íÿâøèõ âñþ çîíó ïîðàæåíèÿ. Ïîñëåäóþùèéïðîöåññ ðåìîäåëèðîâàíèÿ ñîïðîâîæäàëñÿ ïîë-íûì âîññòàíîâëåíèåì ñòðóêòóðû êîñòíîé òêàíè.Ñ ó÷åòîì àíàìíåñòè÷åñêèõ ñâåäåíèé, äàííûõêëèíèêî-ðåíòãåíîëîãè÷åñêîãî îáñëåäîâàíèÿ èîñîáåííîñòåé òå÷åíèÿ êîñòíîãî ïðîöåññà âñå ïà-öèåíòû àíàëèçèðóåìîé ãðóïïû áûëè ðàçáèòû íàäâå ïîäãðóïïû. Ïåðâóþ ïîäãðóïïó ñîñòàâèëè 15 ÷åëîâåê, óêîòîðûõ îòìå÷àëîñü ñî÷åòàíèå äâóõ è áîëåå êî-ñòíûõ î÷àãîâ, îòíåñåííûõ ê ìåòàôèçàðíûìôèáðîçíûì äåôåêòàì. Èç íèõ ìàëü÷èêîâ áûëî12, äåâî÷åê � 3. Ñàìîìó ìëàäøåìó ïàöèåíòó âýòîé ïîäãðóïïå áûëî 7 ëåò, ñàìîìó ñòàðøåìó �15.Ïðè àíàëèçå àíàìíåñòè÷åñêèõ äàííûõ óñòà-íîâëåíî, ÷òî ó 11 (73%) ïàöèåíòîâ  ìåòàôèçàð-íûå ôèáðîçíûå äåôåêòû áûëè îáíàðóæåíû êàê

äîïîëíèòåëüíàÿ íàõîäêà ïðè èíòåðïðåòàöèèðåíòãåíîãðàìì, âûïîëíåííûõ ëèáî ïî ïðè÷èíåòðàâìàòè÷åñêîãî ïîâðåæäåíèÿ îïðåäåëåííîãîñåãìåíòà êîíå÷íîñòè, ëèáî ïðè öåëåíàïðàâëåí-íîé äèàãíîñòèêå òîãî èëè èíîãî çàáîëåâàíèÿîïîðíî-äâèãàòåëüíîãî àïïàðàòà. Ëèøü 4 (27%)áîëüíûì ðåíòãåíîëîãè÷åñêîå èññëåäîâàíèå áûëîïðîâåäåíî â ñâÿçè ñ æàëîáàìè íà áûñòðóþ óòîì-ëÿåìîñòü è ñëàáî âûðàæåííûå áîëè ïðåõîäÿùå-ãî õàðàêòåðà, íàïðÿìóþ ñâÿçàííûå ñ äëèòåëüíîéôèçè÷åñêîé íàãðóçêîé íà íèæíèå êîíå÷íîñòè.Íè ó îäíîãî èç ïàöèåíòîâ ïåðâîé ïîäãðóïïû íåîòìå÷àëîñü êàêèõ-ëèáî âíåøíèõ ïðîÿâëåíèéêîñòíîãî ïðîöåññà.Ïî ðåçóëüòàòàì ðåíòãåíîìåòðèè ìåòàôèçàð-íûõ ôèáðîçíûõ äåôåêòîâ, ïðîâåäåííîé ïî ïåðå-äíåçàäíèì ðåíòãåíîãðàììàì, óñòàíîâëåíî, ÷òîñðåäíèå ïðîäîëüíûé è ïîïåðå÷íûé ðàçìåðû êî-ñòíûõ î÷àãîâ ñîñòàâèëè 27,3 õ 8,1 ìì. Ïðè ýòîìíàèáîëüøèé î÷àã èìåë ðàçìåð 62,0 õ 12,0 ìì, àíàèìåíüøèé � 8,0 õ 2,0 ìì.Âî âòîðóþ ïîäãðóïïó âîøëè ïàöèåíòû, ó êî-òîðûõ îäíîâðåìåííî âûÿâëåíû íåîññèôèöèðó-þùèåñÿ ôèáðîìû è ìåòàôèçàðíûå ôèáðîçíûåäåôåêòû. Ïîäîáíîå ñî÷åòàíèå îòìå÷àëîñü ó 18

à á â

ã ä



52 Ò Ð À Â Ì À Ò Î Ë Î Ã È ß  È  Î Ð Ò Î Ï Å Ä È ß  Ð Î Ñ Ñ È È

ÎÐÈÃÈÍÀËÜÍÛÅ ÑÒÀÒÜÈ

4(42) � 2006

äåòåé è ïîäðîñòêîâ, èç êîòîðûõ ìàëü÷èêîâ áûëî12, à äåâî÷åê � 6. Ñàìîìó ìëàäøåìó ïàöèåíòó âäàííîé ïîäãðóïïå áûëî 6 ëåò, ñàìîìó ñòàðøåìó� 16.Àíàëèç êëèíè÷åñêîãî ìàòåðèàëà ïîêàçàë, ÷òîâ 61% ñëó÷àåâ (11 ïàöèåíòîâ) íåîññèôèöèðóþ-ùèåñÿ ôèáðîìû áûëè âûÿâëåíû íà ôîíå ïàòî-ëîãè÷åñêîãî ïåðåëîìà (6 ñëó÷àåâ) èëè ìèêðîïå-ðåëîìà (5 ñëó÷àåâ) êîñòè. Ó 4 (22%) ïàöèåíòîâýòîé ïîäãðóïïû êîñòíûå î÷àãè îáíàðóæåíû ïðèðåíòãåíîãðàôèè, âûïîëíåííîé â ñâÿçè ñ æàëîáà-ìè íà áîëè â ñîîòâåòñòâóþùåì ñåãìåíòå êîíå÷-íîñòè ïîñëå ôèçè÷åñêèõ íàãðóçîê, à â 3 (17%)íàáëþäåíèÿõ � êàê ñëó÷àéíàÿ íàõîäêà ïðè ðåíò-ãåíîãðàôèè, âûïîëíåííîé ïîñëå òðàâìû êîíå÷-íîñòè.Ó 5 (28%) ïàöèåíòîâ ñ íåîññèôèöèðóþùèìè-ñÿ ôèáðîìàìè ïðîêñèìàëüíîãî ìåòàäèàôèçà áîëü-øåáåðöîâîé êîñòè ïðè âíåøíåì îñìîòðå îïðåäå-ëÿëàñü ñëàáî êîíòóðèðóþùàÿñÿ ïðèïóõëîñòü ïîïåðåäíåìåäèàëüíîé ïîâåðõíîñòè ñîîòâåòñòâóþùå-ãî ó÷àñòêà ãîëåíè êàê ðåçóëüòàò âûáóõàíèÿ êîð-òèêàëüíîãî ñëîÿ êîñòè â çîíå ïîðàæåíèÿ. Ó 2áîëüíûõ ñ ïîäîáíîé êëèíè÷åñêîé êàðòèíîé äî-ïîëíèòåëüíî ñôîðìèðîâàëàñü âàëüãóñíàÿ äåôîð-ìàöèÿ ãîëåíè íà óðîâíå î÷àãà ïîðàæåíèÿ êàêðåçóëüòàò ñíèæåíèÿ ïðî÷íîñòíûõ õàðàêòåðèñòèêêîñòè íà äàííîì ó÷àñòêå (ðèñ. 4).Ïðè ðåíòãåíîìåòðèè íåîññèôèöèðóþùèõñÿôèáðîì, ïðîâåäåííîé ïî ïåðåäíåçàäíèì ðåíòãå-íîãðàììàì, óñòàíîâëåíî, ÷òî ñðåäíèå ïðîäîëüíûéè ïîïåðå÷íûé ðàçìåðû êîñòíûõ î÷àãîâ ñîñòàâè-ëè 56,5 õ 21,4 ìì. Ïðè ýòîì íàèáîëüøèé î÷àãñîñòàâèë 115,0 õ 32,0 ìì, à íàèìåíüøèé � 28,0 õ16,0 ìì.Íàèáîëüøèé ïðàêòè÷åñêèé è òåîðåòè÷åñêèéèíòåðåñ ïðåäñòàâèëè ïàöèåíòû âòîðîé ïîäãðóï-ïû ñ ìíîæåñòâåííûìè íåîññèôèöèðóþùèìèñÿôèáðîìàìè ñêåëåòà. Ïðèíèìàÿ âî âíèìàíèå íå-ìíîãî÷èñëåííîñòü ñîáñòâåííûõ íàáëþäåíèé, àòàêæå åäèíè÷íûå è ðàçðîçíåííûå ïóáëèêàöèèïî ðàññìàòðèâàåìîìó âîïðîñó â íàó÷íîé ëèòå-ðàòóðå, ïðèâîäèì ïîäðîáíîå îïèñàíèå äâóõ íàè-áîëåå çíà÷èìûõ, ñ íàøåé òî÷êè çðåíèÿ, êëèíè-÷åñêèõ ñëó÷àåâ.Ñëó÷àé ¹ 1. Áîëüíàÿ Ï., 6,5 ëåò, èñòîðèÿ áîëåçíè¹ 82/1354. Ñàìîñòîÿòåëüíî õîäèò ñ 11 ìåñÿöåâ. Ñäâóõëåòíåãî âîçðàñòà ðîäèòåëè ñòàëè çàìå÷àòü ïðè-õðàìûâàíèå íà ïðàâóþ íîãó. Â ñâÿçè ñ ïîÿâëåíèåìáîëåé â ïðàâîé ãîëåíè è óñèëåíèåì õðîìîòû â âîçðà-ñòå 6 ëåò âïåðâûå âûïîëíåíû îáçîðíûå ðåíòãåíîãðàì-ìû ïðàâîé ãîëåíè â ïðÿìîé è áîêîâîé ïðîåêöèÿõ, íàêîòîðûõ âûÿâëåíû ìíîæåñòâåííûå «êèñòîïîäîáíûå»î÷àãè ïîðàæåíèÿ êàê â áîëüøåáåðöîâîé, òàê è â ìà-ëîáåðöîâîé êîñòÿõ (ðèñ. 5). Íà ðåíòãåíîãðàììàõ ÷å-ðåïà è ïðàâîé ïëå÷åâîé êîñòè â ïðÿìîé è áîêîâîéïðîåêöèÿõ, à òàêæå íà îáçîðíûõ ðåíòãåíîãðàììàõ

êîñòåé òàçà íå îáíàðóæåíî êàêèõ-ëèáî äîïîëíèòåëü-íûõ î÷àãîâ êîñòíîé äåñòðóêöèè.Ïðè êëèíè÷åñêîì îñìîòðå çàôèêñèðîâàíû õðîìî-òà íà ïðàâóþ íèæíþþ êîíå÷íîñòü, ãèïîòðîôèÿ ìûøöïðàâîãî áåäðà è ãîëåíè â ïðåäåëàõ 1,0 ñì, óêîðî÷åíèåïðàâîé íèæíåé êîíå÷íîñòè íà 1,5 ñì çà ñ÷åò ãîëåíè.Èçìåíåíèé ñî ñòîðîíû êîæíûõ ïîêðîâîâ, âíóòðåííèõîðãàíîâ è ïîêàçàòåëåé ñîäåðæàíèÿ êàëüöèÿ, ôîñôîðàè ùåëî÷íîé ôîñôàòàçû íå âûÿâëåíî. Ó ðîäèòåëåé èñòàðøåé ñåñòðû ïàöèåíòêè ïàòîëîãèè ñî ñòîðîíû îïîð-íî-äâèãàòåëüíîãî àïïàðàòà íå íàáëþäàëîñü.Äåâî÷êà ïðîîïåðèðîâàíà â âîçðàñòå 6,5 ëåò � âû-ïîëíÿëèñü êðàåâûå ðåçåêöèè ïàòîëîãè÷åñêèõ î÷àãîâáîëüøåáåðöîâîé è ìàëîáåðöîâîé êîñòåé ñ ïëàñòèêîéïîñòðåçåêöèîííûõ äåôåêòîâ ñìåñüþ èçìåëü÷åííûõçàìîðîæåííûõ è äåìèíåðàëèçîâàííûõ êîðòèêàëüíûõàëëîòðàíñïëàíòàòîâ. Ãèñòîëîãè÷åñêîå çàêëþ÷åíèå (ïîñðåçàì ¹¹ 12673-679): íåîñòåîãåííàÿ ôèáðîìà.Ñëó÷àé ¹ 2. Áîëüíîé À., 16 ëåò, èñòîðèÿ áîëåçíè¹ 05/0993. Îáðàòèëñÿ ñ æàëîáàìè íà ñëàáî âûðà-æåííûå áîëè â îáëàñòè ïðàâîãî êîëåííîãî è ãîëåíîñ-òîïíîãî ñóñòàâîâ, ïîÿâëÿþùèåñÿ ïîñëå äëèòåëüíîéôèçè÷åñêîé íàãðóçêè íà íèæíèå êîíå÷íîñòè.Ïðè âíåøíåì îñìîòðå ïàöèåíòà, ïîìèìî ñëàáî êîí-òóðèðóþùåéñÿ ïðèïóõëîñòè ïî ïåðåäíåìåäèàëüíîéïîâåðõíîñòè âåðõíåé òðåòè ïðàâîé ãîëåíè, îáíàðóæå-íî ïÿòíî ñâåòëî-êîðè÷íåâîãî öâåòà íà êîæå ñïèíû, âïîäëîïàòî÷íîé îáëàñòè ñëåâà, ðàçìåðàìè 5,0 õ 3,5 ñì.Ïðè ðåíòãåíîëîãè÷åñêîì è êîìïüþòåðíîòîìîãðàôè-÷åñêîì èññëåäîâàíèÿõ, ñ ó÷åòîì æàëîá ïîäðîñòêà íàìîìåíò îáðàùåíèÿ, îäíîâðåìåííî âûÿâëåíî 8 î÷àãîâïîðàæåíèÿ â êîñòÿõ íèæíèõ êîíå÷íîñòåé (ðèñ. 6).Äâà èç íèõ (â ïðîêñèìàëüíîì ìåòàäèàôèçå ïðàâîéáîëüøåáåðöîâîé êîñòè è äèñòàëüíîì ìåòàäèàôèçåïðàâîé ìàëîáåðöîâîé êîñòè) ðàñöåíåíû êàê íåîññè-ôèöèðóþùèåñÿ ôèáðîìû, à îñòàâøèåñÿ 6 � êàê ìåòà-ôèçàðíûå ôèáðîçíûå äåôåêòû.Ïàòîëîãè÷åñêèå î÷àãè íà óðîâíå ïðîêñèìàëüíîãîìåòàäèàôèçà ïðàâîé áîëüøåáåðöîâîé êîñòè è äèñòàëü-íîãî ìåòàäèàôèçà ïðàâîé ìàëîáåðöîâîé êîñòè ðåçå-öèðîâàíû, âûïîëíåíà ïëàñòèêà ïîñòðåçåêöèîííûõäåôåêòîâ ñìåñüþ èçìåëü÷åííûõ çàìîðîæåííûõ è äå-ìèíåðàëèçîâàííûõ êîðòèêàëüíûõ àëëîòðàíñïëàíòà-òîâ. Ãèñòîëîãè÷åñêîå çàêëþ÷åíèå (ïî ñðåçàì ¹¹48106-115 � èç ïðîêñèìàëüíîãî ìåòàäèàôèçà ïðàâîéáîëüøåáåðöîâîé êîñòè è ¹¹ 48116-125 � èç äèñ-òàëüíîãî ìåòàäèàôèçà ïðàâîé ìàëîáåðöîâîé êîñòè):íåîñòåîãåííàÿ ôèáðîìà.Ðåçóëüòàòû èññëåäîâàíèé, ïðîâåäåííûõ ñ öå-ëüþ èçó÷åíèÿ èñòèííîé ÷àñòîòû âûÿâëÿåìîñòèìåòàôèçàðíûõ ôèáðîçíûõ äåôåêòîâ è íåîññè-ôèöèðóþùèõñÿ ôèáðîì ñêåëåòà â äåòñêîì âîç-ðàñòå, ïî èìåþùèìñÿ ëèòåðàòóðíûì èñòî÷íèêàì,äîñòàòî÷íî ïðîòèâîðå÷èâû. Òàê, ïî äàííûì àìå-ðèêàíñêèõ àâòîðîâ [11, 31, 32], îñíîâûâàþùèõñÿíà ðåçóëüòàòàõ ñåðèéíûõ ðåíòãåíîëîãè÷åñêèõèññëåäîâàíèé ñòðîãî îïðåäåëåííûõ ó÷àñòêîâ
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ñêåëåòà, ìåòàôèçàðíûå ôèáðîçíûå äåôåêòû ÿâ-ëÿþòñÿ ÷àñòûìè ðåíòãåíîëîãè÷åñêèìè íàõîäêà-ìè â ðàñòóùåì äåòñêîì îðãàíèçìå è âûÿâëÿþòñÿâ ñðåäíåì ó îäíîé òðåòè îáñëåäîâàííûõ. Ñïåöè-àëèñòû èç Ãåðìàíèè ïðîàíàëèçèðîâàëè ðåíòãåíî-ãðàììû ðàçëè÷íûõ îòäåëîâ ñêåëåòà äåòåé è ïîä-ðîñòêîâ, êîãäà-ëèáî îáðàùàâøèõñÿ çà ìåäèöèíñ-êîé ïîìîùüþ ñ òðàâìàòè÷åñêèì ïîâðåæäåíèåìîïîðíî-äâèãàòåëüíîãî àïïàðàòà [18]. Â ðåçóëü-òàòå ìåòàôèçàðíûå ôèáðîçíûå äåôåêòû áûëèâûÿâëåíû â çíà÷èòåëüíî ìåíüøåì ïðîöåíòå ñëó-÷àåâ (1,8%). Âåðîÿòíåå âñåãî, ïðîòèâîðå÷èâîñòüýòèõ äàííûõ, â ïåðâóþ î÷åðåäü, áûëà ñâÿçàíà ñíåñîîòâåòñòâèåì ïåðâîíà÷àëüíûõ óñëîâèé, ïîëî-æåííûõ â îñíîâó ñðàâíèâàåìûõ èññëåäîâàíèé.Íå ìåíåå ðàçíîðå÷èâû ñâåäåíèÿ, îòíîñÿùèåñÿê ìíîæåñòâåííûì ìåòàôèçàðíûì ôèáðîçíûìäåôåêòàì è íåîññèôèöèðóþùèìñÿ ôèáðîìàì [1,6, 11, 17, 28]. Ðåçóëüòàòû ñîáñòâåííûõ íàáëþäå-íèé ïîçâîëÿþò ãîâîðèòü î âûñîêîé ÷àñòîòå (40%)ïîëèîññàëüíûõ ïîðàæåíèé ó äåòåé è ïîäðîñò-êîâ. Õîòÿ è ýòîò ïîêàçàòåëü, ñêîðåå âñåãî, íå îò-ðàæàåò èñòèííûõ äàííûõ ïî òîé ïðîñòîé ïðè÷è-íå, ÷òî âî âñåõ ïðåäñòàâëåííûõ íàìè ñëó÷àÿõ íåïðîâîäèëîñü äîïîëíèòåëüíîãî ñêðèíèíã-ðåíòãå-íîëîãè÷åñêîãî èññëåäîâàíèÿ ñêåëåòà.Àíàëèç êëèíè÷åñêîãî ìàòåðèàëà ïîçâîëèëâûäåëèòü äâå ïîäãðóïïû ïàöèåíòîâ, äëÿ êàæäîéèç êîòîðûõ áûëè õàðàêòåðíû ðàçëè÷èÿ â îñî-áåííîñòÿõ êëèíè÷åñêîãî òå÷åíèÿ ïàòîëîãè÷åñêîãîïðîöåññà. Ïðè ýòîì óñòàíîâëåíî, ÷òî ó 3/4 ïàöè-åíòîâ ñ ìíîæåñòâåííûìè ìåòàôèçàðíûìè ôèá-ðîçíûìè äåôåêòàìè î÷àãè ïîðàæåíèÿ áûëè âû-ÿâëåíû â êà÷åñòâå ñëó÷àéíîé ðåíòãåíîëîãè÷åñ-êîé íàõîäêè. Ýòî ïîäòâåðæäàåò áåññèìïòîìíûéõàðàêòåð òå÷åíèÿ ìåòàôèçàðíûõ ôèáðîçíûõ äå-ôåêòîâ è ïîçâîëÿåò ïðåäïîëîæèòü, ÷òî áîëüøàÿ÷àñòü ïîäîáíûõ êîñòíûõ î÷àãîâ, ñïîíòàííî ðåã-ðåññèðóÿ, îñòàåòñÿ íåó÷òåííîé êëèíèöèñòàìè [1,11, 12, 17, 22]. Â îòëè÷èå îò ïàöèåíòîâ ýòîé ïîä-ãðóïïû, ìíîæåñòâåííûå íåîññèôèöèðóþùèåñÿôèáðîìû è ìåòàôèçàðíûå ôèáðîçíûå äåôåêòûó 83% äåòåé è ïîäðîñòêîâ âûÿâëåíû àêòèâíî �ìàíèôåñòàöèÿ è îáíàðóæåíèå ïðîöåññà áûëèñâÿçàíû ñ ïàòîëîãè÷åñêèìè ïåðåëîìàìè ïîðàæåí-íûõ òðóá÷àòûõ êîñòåé, æàëîáàìè íà áîëè, ëî-êàëüíóþ ïðèïóõëîñòü è äåôîðìàöèþ ñîîòâåò-ñòâóþùåãî ñåãìåíòà êîíå÷íîñòè. Ïîëó÷åííûåðåçóëüòàòû â îïðåäåëåííîé ñòåïåíè ïîäòâåðæ-äàþò äàííûå îòäåëüíûõ àâòîðîâ [8, 9, 16, 20],óêàçûâàþùèõ íà «ëîêàëüíóþ àãðåññèâíîñòü»ïàòîëîãè÷åñêèõ î÷àãîâ ïðè ïîëèîññàëüíûõ ôîð-ìàõ ïîðàæåíèÿ.Çàêëþ÷åíèåÌåòàôèçàðíûå ôèáðîçíûå äåôåêòû è íåîñ-ñèôèöèðóþùèåñÿ ôèáðîìû êîñòåé, ÿâëÿþùèåñÿåäèíûì, ñ ïîçèöèè ãèñòîïàòîëîãèè, ïðîöåññîì,
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