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ABSTRACT

!is article describes a clinical case of a 10-year-old patient with juvenile ossifying "broma of the nasal cavity, paranasal sinuses 
and skull base, with orbital compression. !e patient underwent transnasal endoscopic tumor removal. A#er 12 months, revision 
endoscopic intervention was performed due to recurrence of the disease. A#er surgical treatment, the patient had no evidence 
of recurrence or continued growth of the neoplasm during the 3-year follow-up period. !e article presents the results of the 
visualization methods of examination at the pre- and postoperative stages.
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АННОТАЦИЯ

В публикации представлен клинический случай ювенильной оссифицирующей фибромы полости носа, околоносовых 
пазух и основания черепа с компрессией орбиты у ребенка 10 лет. Пациентке было проведено трансназальное эндоско-
пическое удаление опухоли, через 12 месяцев было выполнено ревизионное эндоскопическое вмешательство в связи 
с рецидивом заболевания. После хирургического лечения у пациентки нет данных за рецидив и продолженный рост 
образования в течение 3-летнего периода наблюдения. В статье представлены результаты визуализационных методов 
обследования на пред- и послеоперационных этапах.
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Рис. 1. КТ-изображения перед 
операцией.  
А — коронарная проекция,  
Б — аксиальная проекция,  
В — сагитальная проекция

АКТУАЛЬНОСТЬ 
Ювенильная оссифицирующая фиброма (ЮОФ) — 

редкое доброкачественное фиброзно-костное новообра-
зование костей, которое встречается преимущественно в 
детском возрасте (8–12 лет). Наиболее часто ЮОФ пора-
жает кости лицевого скелета черепа [1–3]. Встречаемость 
заболевания в абсолютном значении не изучена. Боль-
шинство научных публикаций по данной теме представ-
лены в виде описания единичных клинических наблюде-
ний, наиболее крупные серии клинических наблюдений в 
мировой литературе ограничены 5–20 пациентами [4–7]. 
Опухоль, как правило, имеет крупные размеры, может 
локализоваться сразу в нескольких анатомических обла-
стях, вызывая патологические изменения костных струк-
тур и, как следствие, асимметрию лица. Хирургический 
метод лечения является основным видом лечения при 
ЮОФ [2–4]. Отсутствие клинических рекомендаций от-
носительно выбора метода, доступа и объема хирургиче-
ского лечения данной группы пациентов подчеркивает 
актуальность проблемы и важность ее изучения. 

ОПИСАНИЕ СЛУЧАЯ
Пациентка, 10 лет, поступила в НМИЦ ДГОИ  

им. Д. Рогачева МЗ РФ (г. Москва) в марте 2019 года с жало-
бами на затруднение носового дыхания правой половиной 
носа, экзофтальм справа. Из анамнеза было известно, что 
в течение 3-х месяцев периодически беспокоило слезоте-
чение и покраснение век правого глаза, затруднение носо-
вого дыхания, с постепенным усилением вышеописанных 
симптомов. По данным компьютерной томографии (КТ) 
головы отмечалась картина объемного образования поло-
сти носа, околоносовых пазух и основания черепа справа 
с воздействием на экстраконус орбиты, медиальную пря-
мую мышцу и глазное яблоко, экзофтальм. По месту жи-
тельства выполнена биопсия образования полости носа, 

по результатам морфологического исследования был уста-
новлен диагноз «губчатая остеома, фиброзная дисплазия?».

 
РЕЗУЛЬТАТЫ ИССЛЕДОВАНИЯ 

По результатам референс-пересмотра гистологи-
ческих препаратов в НМИЦ ДГОИ — ювенильная осси-
фицирующая фиброма, трабекулярный тип, в связи с чем 
была госпитализирована в НМИЦ ДГОИ для проведения 
хирургического лечения.

На предоперационном этапе пациентка была ос-
мотрена врачом офтальмологом, отмечался правосторон-
ний экзофтальм (+1 см), двусторонняя миопия слабой 
степени, патологии глазного дна/признаков внутриче-
репной гипертензии/глазодвигательных нарушений не 
выявлено. При неврологическом осмотре — функции че-
репно-мозговых нервов сохранены.

По данным КТ, выполненной перед операцией с 
контрастным усилением, отмечалось объемное образова-
ние в ячейках решетчатого лабиринта, основной пазухе 
и полости носа справа, неоднородной структуры за счет 
мягкотканного и костного компонентов, не накаплива-
ющее контрастный препарат. Размеры образования  —  
54х30х43мм. Образование деформирует медиальную стен-
ку правой верхнечелюстной пазухи; медиальную стенку 
правой глазницы с оттеснением медиальной прямой мыш-
цы глаза и глазного яблока латерально и кпереди; носовую 
перегородку, смещая ее влево. Верхняя и нижние носовые 
раковины справа не визуализируются, нижняя смещена к 
низу. В обеих верхнечелюстных и правой лобной пазухах 
отмечается патологическое содержимое (рис.1).

Под эндотрахеальным наркозом (ЭТН) было вы-
полнено хирургическое вмешательство в объеме транс-
назального эндоскопического удаления ювенильной ос-
сифицирующей фибромы полости носа, околоносовых 
пазух и основания черепа справа. В ходе операции под 
контролем эндоскопа 0-градусов при помощи эндоскопи-
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Рис. 3. МРТ-изображения перед 
ревизионным оперативным 
вмешательством в аксиальной проекции, 
в режиме Т2 FLAIR (с ослаблением 
сигнала от свободной жидкости). 
Стрелкой указано образование, 
подозрительное на рецидив опухоли, в 
области передних ячеек решетчатого 
лабиринта и медиальной стенки 
орбиты справа; звездочкой указаны 
инфильтративно-воспалительные 
изменения слизистой верхнечелюстной, 
клиновидной пазух

Рис. 2. КТ-изображения перед 
ревизионным оперативным 
вмешательством.  
А, Б — коронарная проекция,  
В — аксиальная проекция. Стрелка 
указывает на образование в области 
передних ячеек решетчатого лабиринта 
и медиальной стенки орбиты справа

ческого инструментария и электрокоагуляции выполнен 
разрез слизистой оболочки, подслизисто определяется 
образование неоднородной консистенции, серо-белого 
цвета. Удален фрагмент такни опухоли из полости носа 
и нижняя носовая раковина для обеспечения необходи-
мого хирургического коридора. Далее выполнена меди-
альная максиллотомия и удаление компонента опухоли 
из полости верхнечелюстной пазухи. Затем опухоль была 
удалена из области решетчатого лабиринта, клиновидной 
пазухи справа, в том числе от основания черепа (обоня-
тельная ямка, крыша решетчатого лабиринта, верхняя 
стенка клиновидной пазухи) справа. Материал отправ-
лен на морфологическое исследование. При помощи 
высокоскоростного бора с алмазной фрезой выполнено 
удаление костной ткани в области медиальной стенки и 
конуса орбиты, произведен кюретаж костных стенок по-
слеоперационной полости. Визуализировано основание 
черепа, имеется костный дефект в области обонятель-
ной ямки размером 8х4 мм, твердая мозговая оболочка 
интактна, признаков назальной ликвореи нет. На место 
дефекта основания черепа уложен фрагмент материала 
«тахокомб». Гемостаз выполнен при помощи электроко-
агуляции и гемостатического материала. В полость носа 
справа установлен тампон «мероцель». Кровопотеря со-
ставила 750 мл, интраоперационно потребовалось прове-
дение гемотрансфузии донорской эритроцитарной массы 
(500 мл) и свжезамороженной плазмы (200 мл).

Послеоперационный период протекал без ослож-
нений, проводилась антибактериальная, гемостатическая, 
противоотечная и обезболивающая терапия. По данным 
КТ, выполненной в 1 сутки после операции, на фоне после-

операционных изменений остаточной опухоли не выявле-
но. Пациентка была выписана из стационара в удовлетво-
рительном состоянии на 4-е сутки после операции.

При проведении контрольного обследования (КТ 
головы) через 6 месяцев убедительных данных за наличие 
рецидива ЮОФ выявлено не было. По данным КТ голо-
вы, выполненной через 12 месяцев, отмечены признаки 
наличия подозрительного на рецидив образования в об-
ласти передних ячеек решетчатого лабиринта и медиаль-
ной стенки орбиты справа (рис. 2).

По данным МРТ головы, выполненной через  
12 месяцев после первичной операции, отмечалась 
МР-картина полости с высокобелковым содержимым в 
передних отделах решетчатой кости справа (остаточная 
ткань опухоли?), инфильтративно-воспалительные изме-
нения слизистой верхнечелюстной, клиновидной, лобной 
пазух справа (рис. 3).

Учитывая клинические данные и вышеуказанные 
результаты обследования, было принято решение о выпол-
нении повторного оперативного вмешательства в объеме 
ревизионной операции, трансназального эндоскопическо-
го удаления образования в области решетчатого лабиринта 
и медиальной стенки орбиты справа. Операция протекала 
без осложнений, кровопотеря составила 100 мл.

По результатам гистологического исследования 
подтвердился рецидив ювенильной оссифицирующей 
фибромы (трабекулярный тип). Пациентка была выпи-
сана из стационара в стабильном состоянии на 4-е сутки 
после операции.

В дальнейшем пациентке проводилось динами-
ческое наблюдение, с выполнением регулярного кон-



ОТОРИНОЛАРИНГОЛОГИЯ / OTORHINOLARYNGOLOGY

25Вестник медицинского института непрерывного образования / Том 3, выпуск № 4, 2023

трольного обследования (КТ головы 1 раз в 6 месяцев), 
наблюдение у врача оториноларинголога и офтальмо-
лога по месту жительства. По результатам осмотра оф-
тальмолога сохранялась миопия слабой степени без от-
рицательной динамики, признаков патологии глазного  
дна/глазодвигательных нарушений выявлено не было.

По данным заключения КТ, выполненной в 2023 г. 
(через 3 года после повторной операции) на фоне по-
слеоперационных изменений достоверных признаков 
рецидива не выявлено, положительная динамика в виде 
уменьшения степени гипертрофии слизистой оболочки 
клиновидной и верхнечелюстной пазух (рис. 4).

ОБСУЖДЕНИЕ 
Ювенильная оссифицирующая фиброма (ЮОФ) — 

это редкое малоизученное доброкачественное фиброз-
но-костное новообразование, которое встречается преи-
мущественно в детском возрасте (8–12 лет), с одинаковой 
частотой у мальчиков и девочек, наиболее часто поражаю-
щее кости лицевого скелета черепа, в частности, верхнюю 
и нижнюю челюсти. Нередко ЮОФ поражает околоносо-
вые пазухи, в том числе с вовлечением структур основа-
ния черепа и/или стенок орбиты, с компрессией послед-
них. Наиболее частой жалобой является асимметрия 
лица, которая проявляется в виде экзофтальма/смещения 
глазного яблока и/или выбухания щеки, в зависимости от 
локализации образования [1–3]. По данным компьютер-
ной томографии ЮОФ имеет приближенную к сфериче-
ской форму, четкие границы, неоднородную плотность 
за счет сочетания фиброзного и костного компонентов  
в ткани опухоли. Также характерно наличие костного  

гиперденсивного ободка по периферии образования [8]. 
Так, в представленном клиническом наблюдении у паци-
ентки отмечались характерные клинико-рентгенологи-
ческие особенности (возраст дебюта 10 лет, жалобы на 
асимметрию лица за счет одностороннего экзофтальма, 
локализация образования в области основания черепа, 
околоносовых пазух, с компрессией орбиты, распростра-
нением в полость носа. Данные КТ также соответствовали 
вышеуказанным характерным особенностям). 

Однако рентгенологические признаки не являют-
ся патогномоничными для изучаемого заболевания. Зо-
лотым стандартом диагностики ЮОФ является оценка 
клинической, рентгенологической и морфологической 
картин в совокупности, что связано с наличием схожих 
морфологических признаков у заболеваний из группы до-
брокачественных фиброзно-костных поражений [9–10],  
в связи с чем процент расхождения морфлогического  
диагноза может быть высоким, как и в приведенном кли-
ническом случае: направительный диагноз (по резуль-
татам биопсии, выполненной в другом лечебно-профи-
лактическом учреждении) не совпадал с клиническим 
заключительным диагнозом. 

На сегодняшний день нет четких рекомендаций 
относительно хирургического лечения ЮОФ, однако 
оптимальным методом лечения изучаемого новообра-
зования принято считать радикальное хирургическое 
удаление опухоли, связанное с высоким риском рециди-
ва заболевания (30–56%) при неполном ее удалении [3].  
В приведенном клиническом наблюдении также был от-
мечен рецидив заболевания через 12 месяцев, несмотря 
на макроскопически радикальное хирургическое удале-
ние по данным интраоперационной картины и послеопе-
рационной КТ.

Следует отметить, что радикальное хирургиче-
ское лечение ЮОФ с применением наружных доступов 
может быть сопряжено с повышенным риском развития 
нарушений эстетического и функционального характера, 
в то время как эндоскопический трансназальный метод 
хирургического лечения является малоинвазивным и ас-
социирован с более краткосрочным реабилитационным 
периодом [11–13]. В приведенном нами клиническом слу-
чае данный метод продемонстрировал эффективность 
лечения ЮОФ околоносовых пазух и основания черепа  
ввиду отсутствия осложнений и рецидива в течение 
3-летнего периода наблюдения.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
ЮОФ является редким доброкачественным но-

вообразованием, встречающимся преимущественно  
в детском возрасте. Знание клинико-рентгенологических 
и морфологических особенностей заболевания позволяет 
своевременно установить правильный диагноз. Трансна-
зальное эндоскопическое удаление ЮОФ синоназальной 
локализации и основания черепа является эффективным 
методом хирургического лечения, однако редкость и малая 
изученность заболевания требует дальнейшего анализа  
с исследованием крупных серий клинических наблюдений. 

Рис. 4. КТ — изображения через 3 года после ревизионного оперативного 
вмешательства, по данным которого был подтвержден рецидив.  
А, Б — коронарная проекция на разных уровнях сканирования,  
В — аксиальная проекция, Г — сагитальная проекция. Стрелка указывает 
на послеоперационную полость. На фоне послеоперационных изменений 
достоверных признаков рецидива не определяется
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