
56
Опухоли и воспалительные заболевания позвоночника Tumors and inflammatory diseases of the spine

Hirurgia Pozvonochnika (spine surgery) 2022;19(1):56–62 ХИРУРГИЯ ПОЗВОНОЧНИКА 2022. Т. 19. № 1. С. 56–62 

                                                Д.Б. Маламашин и др., 2022  D.B. Malamashin et al., 2022

Энхондроматоз – редкое врожден-
ное системное заболевание скеле-
та из гетерогенной группы метафи-
зарных хондродисплазий, впервые 
описанное Ollier как дисхондропла-
зия костей. Синонимами указанно-

го термина являются также «внутрен-
ний хондроматоз», «множественный 
энхондроматоз», кроме того, по име-
ни автора заболевание носит название 
«болезнь Оллье» [1–5]. Энхондромы 
возникают как одиночные или мно-

жественные образования, характери-
зуются нарушением энхондрально-
го окостенения с сохранением очагов 
необызвествленного хряща, кото-
рые увеличиваются и могут малиг-
низироваться в процессе роста [6, 7]. 
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Цель исследования: представить разные варианты клинического течения и хирургического лечения крайне редкой вертебральной 

патологии – энхондроматоза с поражением шейных позвонков у детей. Описаны два случая локальной и множественной форм дис-

хондроплазии костей с поражением шейных позвонков, сопровождавшиеся ортопедическими и неврологическими осложнениями 

у детей 7 и 11 лет. В результате операции полностью купированы жалобы у одного ребенка и устранены неврологические наруше-

ния у второго. Диагноз верифицирован гистологически. Результаты прослежены в сроки более 2 лет и 1 год после операции соот-

ветственно. Представлены современные данные о болезни Оллье у детей. Показания, сроки и объем хирургического вмешательства 

при дисхондроплазии костей определяются индивидуально, в зависимости от размера, локализации, числа энхондром. Однако при 

поражениях шейного отдела позвоночника с нарастающим болевым синдромом и неврологическими расстройствами именно де-

компрессия спинного мозга должна ставиться как приоритетная цель операции.
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При заболевании, в настоящее вре-
мя описываемом как болезнь Оллье, 
в отличие от синдрома Маффуччи 
(оба состояния относят к группе кост-
ных дисхондроплазий), костные пора-
жения не сопровождаются кожными 
проявлениями неоангиогенеза.

Частота болезни Оллье в популяции 
составляет менее 1 : 100 000 [4, 8, 9]. 
При этом на фоне достаточного коли-
чества публикаций последних 10 лет, 
посвященных отдельным случаям 
заболевания [6, 7, 10–14], упоминания 
о поражениях позвоночника крайне 
редки, что позволяет нам поделиться 
собственными наблюдениями.

Цель исследования – предста-
вить варианты клинического течения 
и хирургического лечения крайне ред-
кой вертебральной патологии.

В 2013–2019 гг. оперированы два 
мальчика 7 и 11 лет, обратившие-
ся в связи с жалобами на боли в шее, 
ограничение объема движений и нев-
рологические нарушения. Опрос па-
циентов и их родителей каких-либо 
особенностей семейного и акушерско-
го анамнеза не выявил.

Клинический случай 1
Пациента М. впервые осмотрел 

ортопед в возрасте 7 лет в связи 
с жалобами на появившееся наруше-
ние походки, а спустя месяц – на сла-
бость в верхних конечностях, пре-
имущественно в правой, что проявля-
лось невозможностью самостоятельно 
удерживать ложку во время еды. После 
осмотра неврологом ребенка госпита-
лизировали в неврологическое отде-
ление, где впервые провели лучевое 
обследование, результаты которого 
послужили причиной направления 
в нашу клинику.

При поступлении основными жало-
бами являлись боль в шее, резкое огра-
ничение наклонов и ротации голо-
вы, слабость в правой руке и наруше-
ние походки. Клинически отмечалась 
болезненность при пальпации шеи, 
прежде всего в верхнешейном отде-
ле. Общий и биохимический анали-
зы крови в пределах нормы. Невроло-
гический осмотр выявил поражение 
спинного мозга с сегмента С4 с право-
сторонним гемипарезом (смешанным 

в руке и спастическим в ноге), иррита-
цию спинного мозга слева без наруше-
ния функции тазовых органов.

Рентгенография органов груд-
ной полости патологии не выявила. 
По данным КТ шейного отдела позво-
ночника (рис. 1а–в) выявили бугри-
стое образование, исходящее из дуг 
С2–С3 позвонков, резко стенозиру-
ющее позвоночный канал. При МРТ 
шейного отдела (рис. 1г–е) отмече-
на выраженная компрессия патологи-
ческим образованием спинного моз-
га и корешкового отверстия справа 
на уровне С2–С3.

В связи с прогрессированием оча-
говой неврологической симптоматики 
приняли решение о лечебно-диагно-
стической операции в объеме удале-
ния образования. Из заднего досту-
па удалили блоком в пределах здоро-
вых тканей образование, исходящее 
из блокированных дужек С2 и С3 
позвонков. С учетом того что зона 
резекции ограничивалась только дуж-
ками позвонков, не затрагивая меж-
позвонковых сочленений, а клиниче-
ская симптоматика сопровождалась 

только проявлениями компрессии 
спинного мозга, без жалоб, характер-
ных для нестабильности этой зоны, 
решили не проводить дополнитель-
ную инструментальную фиксацию. 
С целью стабилизации задней колон-
ны ламинэктомический дефект пере-
крыли аутокостью (ауторебро), фик-
сированной на лигатурах к дуге С1 
и к остаткам дуги С3.

Патологическое образование 
представлено плотной костно-хря-
щевой тканью неправильной формы, 
исходящей из дуг позвонков (рис. 2). 
При гистологическом исследовании 
операционного материала обнаружи-
ли ткань гиалинового хряща, содержа-
щую участки окостенения.

Послеоперационный период 
протекал без осложнений, ребенок 
выписан на 10-е сут после операции 
с выраженным улучшением. Ближай-
шие и отдаленные результаты лучевых 
и клинических исследований пред-
ставлены на рис. 3.

Обратим внимание на клинический 
эффект операции, а именно полное 
купирование всех компонентов пато-

Рис. 1
КТ (а–в) и МРТ (г–е) шейного отдела позвоночника пациента М., 7 лет, до опе-
ративного лечения (пояснения в тексте)
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логической симптоматики: болевого 
синдрома, неврологических наруше-
ний и восстановление полного объема 
движений в шейном отделе. Отсутству-
ет рецидив опухоли, позвоночный 
канал не сужен. Констатируем нали-
чие локального кифоза С2–С4, рав-
ного 4°, величина которого не меня-
ется между исследованиями, прове-
денными через 1 мес. и 1 год после 
операции, несмотря на практически 
полную резорбцию аутотрансплан-
тата (рис. 3д, е). Пациент продолжает 
находиться под наблюдением врачей 
клиники более двух лет.

Клинический случай 2
Пациент А. ,  11 лет, поступил 

с жалобами на боли в шейном отде-
ле позвоночника, слабость в правой 
руке, онемение пальцев правой кисти. 
При осмотре выявлены болезненное 
образование проксимального мета-
физа правой плечевой кости, ограни-
чение движений в правом плечевом 
суставе, множественные экзостозы 
верхних и нижних конечностей, genu 
valgum.

Из анамнеза известно, что в воз-
расте 1 года 6 мес. у пациента впер-
вые выявили новообразования пра-
вой лопатки и V ребра слева. В воз-
расте 1 года 9 мес. удалили экзостоз 
левой лучевой кости. Имеющееся мор-

фологическое заключение по опера-
ционному материалу: энхондрома. 
В дальнейшем наблюдался у ортопе-
да по месту жительства с диагнозом 
«хондродисплазия». В возрасте 10 лет 
11 мес. обратился к неврологу в связи 
с появлением правостороннего птоза, 
миоза (симптом Горнера). МРТ голов-
ного мозга патологических измене-
ний не выявила.

На рентгенограммах и МРТ шейно-
го отдела позвоночника были обна-
ружены признаки объемного пара-
вертебрального образования справа 
на уровне С7–Th2, компримирующего 
дуральный мешок и верхушку правого 
легкого (рис. 4). Экзостоз тела правой 
лопатки размером 1,8 × 1,3 см.

На КТ шейного и верхнегруд-
ного отделов позвоночника в правом 
позвоночно-реберном углу на уровне 
С7–Th1 визуализировали образова-
ние с четкими неровными контура-
ми, костной плотности, неоднород-
ной структуры, размером 2,7 × 4,5 × 
3,4 см, резко деформирующее приле-
жащие позвонки: граница между ним, 
головкой I ребра, корнем дуги, частич-
но дуги и поперечным отростком Th1 
справа не дифференцируется. Образо-
вание пролабировало в позвоночный 
канал до 7 мм, сдавливая дуральный 
мешок. Головка II ребра справа гипо-
плазирована, имелись множественные 
костные экзостозы в области лопаток, 
ребер, ключиц (рис. 5).

Рис. 2
Макроскопическая картина опухо-
ли, удаленной блоком с фрагмен-
тами дуг С2–С3 позвонков

Рис. 3
Послеоперационное лучевое (а–з) и клиническое (и–м) исследования шейного 
отдела позвоночника пациента М., 7 лет: боковая рентгенограмма, 3-и сут. после 
операции (а); сагиттальный (б), аксиальный (в) срезы и 3D-компьютерная томо-
графия (г) через 1 мес. после операции; сагиттальный (д) и коронарный (е) МРТ-
срезы; аксиальный (ж) и сагиттальный (з) КТ-срезы через 1 год после операции; 
фотографии (и–м), иллюстрирующие полное восстановление движений шейного 
отдела позвоночника (2 года после операции)
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С учетом анамнестических и  
клинико-лучевых данных установи-
ли множественный энхондроматоз 
Оллье. В связи с развитием невроло-
гических нарушений принято реше-
ние о хирургическом лечении. Про-
вели задний доступ в области попе-
речных и суставных отростков С7–Th1 
позвонков, обнаружили костно-хря-
щевой конгломерат, распространяю-
щийся на реберно-позвоночный угол. 
Через длинные мышцы спины произ-

вели доступ к опухоли. Выполнили 
правостороннюю гемиламинэктомию 
на уровне С7–Th1 с костотрансвер-
зэктомией I и II ребер. Опухоль рас-
пространялась в позвоночный канал 
и компримировала дуральный мешок 
и корешки спинного мозга. Произвели 
декомпрессию, а также фораминото-
мию справа с удалением интраканаль-
ного компонента. При этом в теле Th2 
позвонка обнаружили краевую узуру, 
содержащую аналогичную по конси-

стенции ткань (удалили). При ревизии 
выявили распространение костно-хря-
щевых разрастаний кпереди с умень-
шением объема правого гемиторакса. 
Патологические ткани удалили бло-
ком экстраплеврально.

Анализ гистологического материа-
ла определил патологическую ткань 
как хондрому (рис. 6).

Через 14 дней выполнили удаление 
образования проксимального мета-
физа правой плечевой кости (рис. 7), 

Рис. 6
Участок гиалинового хряща с уме-
ренной анизокорией хрящевых 
клеток: окраска гематоксилином 
и эозином, ув. 200

Рис. 5
Аксиальные (а), коронарные (б) и сагиттальные (в) срезы КТ шейного отдела 
позвоночника пациента А., 11 лет: патологическое образование с бесструктур-
ными костными включениями, деформирующее позвонки и позвоночный канал

Рис. 4
Рентгенограммы (а, б) и МРТ (в–д) шейного и верхнегрудного отделов позвоночника пациента А., 11 лет: образование на уровне 
С7–Th2 справа, распространяющееся паравертебрально, занимающее верхний гемиторакс и стенозирующее позвоночный канал
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гистологически верифицированно-
го как хондрома. Признаков малиг-
низации в удаленных материалах 
не обнаружено.

На фоне быстрого и практически 
полного регресса неврологической 
симптоматики и болевого синдро-
ма в течение двух недель пациента 
выписали под наблюдение ортопе-
да и невролога по месту жительства. 
В сроки до 12 мес. после операции – 
без признаков рецидива опухолей 
или появления каких-либо новых 
жалоб. К сожалению, в последующем 
связь с пациентом потеряна.

Обсуждение

Основная причина энхондроматоза 
неизвестна. Доказано наличие изме-
нений (мутаций) в генах IDH1, IDH2 
и PTHR1, которые ассоциированы 
как с болезнью Оллье, так и с синдро-
мом Маффуччи. При этом при болез-
ни Оллье (OD, OMIM 166000) мутация 
присутствует только в энхондромах 
и обусловлена соматическим мозаи-

цизмом, то есть выявляется только 
в части, а не во всех клетках [8].

В отличие от ранее бытовавшего 
мнения о преимущественном пора-
жении девочек детского возрас-
та [1, 8, 15, 16], на сегодня доказано 
не только выявление энхондроматоза  
у 2,4–5,0 % всех первичных опухолей 
и дисплазий скелета у взрослых, но и 
преимущественное выявление у муж-
чин с возможностью почти в половине 
(48 %) случаев малигнизации одно-
го или нескольких очагов (признака-
ми озлокачествления считается рост 
образования или появление болевого 
синдрома) [2, 11, 18]. У женщин воз-
можно сочетание болезни с опухо-
лями полового тяжа яичников [8, 19].

В 13 % случаев болезнь прояв-
ляется на первом году жизни ново-
образованиями в области конечно-
стей, деформацией и ограничением 
подвижности суставов, укорочени-
ем костей, нарушениями походки, 
болью и потерей функции [20]. Могут 
возникать патологические переломы 
[4, 9, 15].

По количеству пораженных костей 
различают монооссальное, олигоос-
сальное и полиоссальное поражения. 
Классификация А.А. Аренберга пред-
полагает выделение четырех форм 
по локализации поражения [17]:

1) акроформа – поражение мелких 
костей дистальных отделов конечно-
стей (кистей, стоп);

2) мономелический вариант пора-
жения костей одной конечности 
с прилегающей частью плечевого поя-
са или таза;

3) односторонняя или преимуще-
ственно односторонняя форма; очаги 
локализуются с одной стороны, или 
отмечается значительная неравномер-
ность поражения с преимущественным 
вовлечением одной половины тела;

4) двусторонняя форма (самая рас-
пространенная); участки хряща обна-
руживаются в обеих половинах тела, 
обычно расположены несимметрично.

Поражения периферического ске-
лета (метафизы длинных трубчатых 
костей, пояс верхних и нижних ко-
нечностей) типичны для заболевания, 
в то время как в аксиальном скелете 
чаще (18 %) поражаются ребра [10, 
15, 20–24]. Крайне редко (менее 6 %) 
поражается позвоночник, что сопро-
вождается тяжелыми деформациями 
[11, 14], в том числе летальными 
осложнениями на фоне гиповентиля-
ционных нарушений и пневмоний [25].

Лечение болезни представляет 
значительные трудности, особенно 
при больших деформациях, множе-
ственных очагах и редких локализа-
циях, к которым относится и позво-
ночник. Патогенетическая терапия 
отсутствует. При болевом синдроме, 
появлении неврологических нару-
шений, признаках малигнизации 
хирургическое лечение является 
единственно эффективным, однако 
разнообразие клинических проявле-
ний энхондроматоза и его осложне-
ний не позволяет определить четкие 
алгоритмы ведения таких пациентов, 
а прогноз заболевания трудно подда-
ется оценке из-за широкой клиниче-
ской вариабельности [8, 22, 23].

Представленные нами клинические 
примеры демонстрируют некоторые 

Рис. 7
Экстраоссальное образование проксимального метафиза правой плечевой кости 
(обозначено стрелкой) на фоне деформации проксимальных отделов обеих пле-
чевых костей
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особенности поражения позвоноч-
ника при данной патологии:

1) заболевание может протекать 
как в виде солитарного очага со зна-
чительным костным компонентом, так 
и на фоне множественного неоссифи-
цируемого поражения, в наибольшей 
степени соответствуя типичному син-
дрому Оллье;

2) локализация энхондром в шей-
ном отделе позвоночника, по всей 
видимости, не является эксклюзив-
ной: на это указывают клинические 
наблюдения коллег [11, 14]; на наш 
взгляд, это может быть обусловлено 
анатомическими особенностями этой 
зоны, предполагающими своеобраз-
ные механизмы нарушения сегмента-
ции с большим числом зон межуточ-
ных хрящей, формирующихся в про-
цессе эмбриогенеза, и, соответственно, 
потенциально становящихся источни-
ком формирования энхондром;

3) интраканальный рост энхон-
дром приводит к компрессии дураль-
ного мешка и невральных структур, 
что требует проведения прежде всего 
декомпрессивной операции; распро-
страненность опухоли диктует объем 

операции: в клиническом наблюде-
нии 1 радикальное удаление с деком-
прессией дурального мешка оказалось 
достаточным для достижения хоро-
шего отдаленного клинико-функцио-
нального результата, даже несмотря 
на отсутствие инструментальной фик-
сации верхнешейного отдела; в наблю-
дении 2 особенности распространен-
ности процесса (интраканальное 
расположение опухоли с распростра-
нением к зоне звездчатого ганглия) 
при планировании объема опера-
ции были направлены на улучшение 
неврологического статуса.

Заключение

Наблюдение и лечение детей с энхон-
дроматозом костей не имеют в настоя-
щее время четких алгоритмов: их ведут 
педиатр, онколог, генетик, ортопед, 
причем обычно именно последний 
принимает решение об удалении опу-
холи. Показания, сроки и объем хирур-
гического лечения определяют инди-
видуально, в зависимости от размера, 
локализации, числа энхондром и их 
осложнений, в том числе склонно-

сти узлов к малигнизации (вторич-
ные хондросаркомы). Как видно 
из  наших данных и других публика-
ций, при поражениях шейного отдела 
позвоночника показания к операции 
обычно обусловлены нарастающим 
болевым синдромом, деформацией 
и неврологическими расстройства-
ми, то есть практически носят харак-
тер неотложных, так как прежде всего 
обусловлены компрессионным син-
дромом. Именно поэтому декомпрес-
сия и должна являться приоритетной 
целью таких операций. Ограничен-
ная ламинэктомия, не затрагивающая 
межпозвонковых суставов, в этих слу-
чаях может не потребовать дополни-
тельной стабилизации позвоночника. 
Тем не менее при существенной деста-
билизации задней колонны шейного 
отдела позвоночника необходимость 
ее проведения вряд ли должна подвер-
гаться сомнению.

Исследование не имело спонсорской поддержки. 
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