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Аннотация
В работе представлены результаты клинического наблюдения пациентки в возрасте 6 лет, которая по системе обязательного 

медицинского страхования была госпитализирована в отделение челюстно-лицевой хирургии многопрофильного стационара 
с редким заболеванием костной ткани нижней челюсти — десмопластической фибромой. Десмопластическая фиброма костной 
ткани (агрессивный фиброматоз, десмоидная фиброма) — редкая, локально агрессивная доброкачественная опухоль, локали‑
зующаяся в костной ткани, представляет собой мезенхимальную фибропролиферативную опухоль с местнодеструирующим 
ростом, составляет меньше 0,03% всех опухолей человека. По данным литературы, десмопластическая фиброма имеет частоту 
рецидивов от 37% до 72%, резекция пораженной кости является предпочтительной терапией, и в идеале резекция должна быть 
в виде единого блока резекции. Широкое иссечение является методом выбора в лечении операбельных форм десмоидных опу‑
холей у детей. В статье представлено динамическое наблюдение в течение 1 года после оперативного лечения. Представлена 
клиническая, рентгенологическая и компьютерно-томографическая картина заболевания и результаты инструментального 
и гистологического исследования редко встречающейся онкостоматологической патологии.

Цель: клиническое, рентгенологическое, 3D-компьютерно-томографическое наблюдение ребенка с десмопластической 
фибромой нижней челюсти. 

Материалы и методы: представлены результаты клинического осмотра, инструментальные методы рентгенологической 
диагностики, этапы оперативного лечения, гистологическое заключение и фотографии внешнего вида пациента. 

Заключение. Учитывая высокие регенеративные способности костной ткани у детей, необходимо оперативное лечение 
доброкачественных новообразований выполнять по типу краевой резекции, то есть по органосохраняющему типу и проводить 
диспансерное наблюдение за пациентом в течение первого года. 

Ключевые слова: челюстно-лицевая хирургия, десмоидный фиброматоз, десмоид, новообразование челюстно-лицевой 
области, рентгенодиагностика
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CLINICAL, X-RAY AND COMPUTER-TOMOGRAPHIC PICTURE 
OF  DESMOPLASTIC FIBROMA OF THE LOWER JAW IN CHILDREN

Chuykin S.V.1, Davletshin N.A.1,2, Chuykin O.S.1, Ayubov Kh.Kh.2, Shodiev A.A.2, Kuchuk K.N.1,2

1 	 Bashkir State Medical University, Ufa, Russia
2 	 Republican Children’s Clinical Hospital, Ufa, Russia

Annotation
The paper presents the results of a clinical observation of a 6-year-old female patient, who was admitted to the department of 

maxillofacial surgery of a multidisciplinary hospital under the compulsory health insurance system with a rare disease of the bone 
tissue of the lower jaw – desmoplastic fibroma. Desmoplastic fibroma of bone tissue (aggressive fibromatosis, desmoid fibroma) is a 
rare, locally aggressive, benign tumor localized in bone tissue, it is a mesenchymal fibroproliferative tumor with locally destructive 
growth, accounting for less than 0.03% of all human tumors. According to the literature, desmoplastic fibroma has a recurrence rate 
of 37% to 72%, resection of the affected bone is the preferred therapy, and, ideally, resection should be a single resection block. Wide 
excision is the method of choice for treating operable desmoid tumors in children. The article presents a dynamic observation within 
1 year after surgical treatment. The article presents the clinical, radiological and computed tomographic picture of the disease and the 
results of instrumental and histological examination of a rare oncostomatological pathology.

Purpose: clinical, radiological, 3D computed tomography observation of a child with desmoplastic fibroma of the lower jaw.
Materials and methods: the results of a clinical examination, instrumental methods of X-ray diagnostics, stages of surgical 

treatment, a histological report and photographs of the patient’s appearance are presented.
Conclusion: Given the high regenerative capacity of bone tissue in children, it is necessary to perform surgical treatment of benign 

neoplasms by the type of marginal resection, that is, by the organ-preserving type, and to conduct dispensary observation of the patient 
during the first year.
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Актуальность
Десмопластическая фиброма костной ткани (агрес‑

сивный фиброматоз, десмоидная фиброма) — редкая, 
локально агрессивная, доброкачественная опухоль, 
локализующаяся в костной ткани, представляет собой 
мезенхимальную фибропролиферативную опухоль 
с местнодеструирующим ростом, составляет меньше 
0,03% всех опухолей человека [1]. Этиология десмо‑
идной опухоли до настоящего времени не ясна. Обсуж‑
дают в качестве причин их развития генетические 
нарушения, эндокринные факторы, а также, возможно, 
предшествовавшую травму [5, 6]. Клиническая симпто‑
матика десмоидных опухолей зависит от локализации 
и размеров. Чаще всего новообразования имеют вид 
узловых образований или плотных инфильтратов без 
четких границ. Эта первичная опухоль костей названа 
десмопластической фибромой из-за ее подобия десмо‑
идам — соединительнотканным новообразованиям, 
развивающимся из сухожильных и фасциально-апонев‑
ротических структур с инфильтрирующим ростом [1]. 
На сегодняшний день в отечественной литературе име‑
ются лишь единичные сведения клинических наблю‑
дений пациентов с данной патологией. Впервые термин 
«десмоид» (от греч. «desmos» – «группа / связки») ввел 
немецкий физиолог и анатом Иоганн Мюллер в 1838 
году [1]. А в 1958 году доктором Джеффри Яффе эта 
нозологическая форма была описана, он выделил эту 
патологию в качестве самостоятельного заболевания, 
отделив от других внутрикостных волокнистых опу‑
холей. Д. Яффе описал десмоидную фиброму бедренной 
кости, большеберцовой кости, а также лопатки. Инте‑
ресно отметить, что в обзоре, проведенном Crim J.R. 
с соавторами в 1989 году, указано, что из всех 114 
описанных на тот момент в литературе случаев дес‑
мопластической фибромы костей поражения нижней 
челюсти составили только 30 случаев. На сегод‑
няшний день поражение нижней челюсти, по данным 
различных авторов, происходит в 20-25% случаев. 
В 1965 году Griffith J.G. и Irby W.B. впервые предста‑
вили общественности доклад о десмопластической 
фиброме нижней челюсти. С этого времени в лите‑
ратуре стали появляться описания клинических слу‑
чаев этой патологии. В базе данных международной 
литературы PupMed были описаны 57 случаев (с 1969 
по 2015 год) десмопластической фибромы в области 
нижней челюсти. Данный факт подтверждает редкую 
встречаемость этого заболевания. Проведенный анализ 
отечественной и зарубежной литературы показал, что 
десмопластическая фиброма составляет около 0,06% 
всех костных опухолей и 0,3% всех доброкачественных 
новообразований костной ткани [11-19]. Причины раз‑
вития данного заболевания неизвестны, хотя имеются 
предположения, что на его возникновение могут ока‑
зывать влияние генетические, эндокринные и травма‑
тические факторы [7, 10]. Десмопластическая фиброма 
обычно встречается у взрослых людей во второй или 

третьей декаде жизни, хотя имеются данные о развитии 
заболевания, а также преимущественно обнаруживают 
его в детском возрасте до 5 лет, чаще у мальчиков, 
и в большинстве случаев оно локализуется в нижней 
челюсти. Патогномоничные симптомы десмопласти‑
ческой фибромы не отмечены. По данным литературы, 
десмопластическая фиброма имеет частоту рецидивов 
от 37% до 72% [1-19], резекция пораженной кости 
является предпочтительной терапией, и в идеале она 
должна быть в виде единого блока резекции. В случаях, 
когда по анатомическим соображениям ограничивается 
резекция, альтернативной терапией является кюретаж. 
Средняя частота рецидивов после выскабливания 
составляет 55%. Также применяется лучевая и хими‑
отерапия, которая не обладает такой эффективностью, 
как предыдущие методы лечения, и считается опасной 
для доброкачественных опухолей. Применяется при 
невозможности проведения последних или при отказе 
пациента от хирургического вмешательства. Широкое 
иссечение является методом выбора в лечении опера‑
бельных форм десмоидных опухолей у детей. Авторами 
ранее было подтверждено, что частота рецидивов при 
десмоидном фиброматозе у детей достаточно высокая 
(49%) и, как правило, рецидивы возникают в течение 
1 года после оперативного лечения.

Цель исследования: клиническое, рентгено‑
логическое, 3D-компьютерно-томографическое 
наблюдение ребенка с десмопластической фибромой 
нижней челюсти. 

Материалы и методы
Представлены результаты клинического осмотра, 

инструментальные методы рентгенологической 
диагностики, этапы оперативного лечения, гисто‑
логическое заключение и фотографии внешнего 
вида пациента, обратившегося за медицинской 
помощью в специализированное отделение детской 
челюстно-лицевой хирургии. 

Клинический случай 
В специализированную клинику многопро‑

фильного стационара обратились мать с ребенком 
в возрасте 6 лет 1 месяца по поводу новообразования 
нижней челюсти слева. Из анамнеза установлено, что 
в августе 2020 г. новообразование обнаружили слу‑
чайно во время посещения врача-стоматолога по месту 
жительства. После ортопантомограммы были направ‑
лены на консультацию к челюстно-лицевому хирургу 
Республиканской детской клинической больницы 
(ГБУЗ РДКБ, г. Уфа). После клинико-рентгенологи‑
ческого исследования, а также выполненной компью‑
терной томографии у пациентки было обнаружено 
объемное новообразование, локализующееся в теле 
и ветви нижней челюсти слева с отеком мягких тканей 
полости рта слева. В сентябре 2020 г. пациентка была 



104104

Проблемы стоматологии 
2021, том 17, № 3, стр. 101-107
© 2021, Екатеринбург, УГМУ 

Стоматология детского возраста, профилактика и ортодонтия 
Оригинальные исследования / Original research papers
Pediatric Dentistry, prophylaxis and orthodontics 

госпитализирована в отделение челюстно-лицевой 
хирургии ГБУЗ РДКБ для уточнения диагноза, про‑
ведения плановой операции — биопсии новообразо‑
вания. Ранее консультирована онкологом. 

При осмотре наблюдалось асимметрия лица 
в области угла и ветви нижней челюсти слева. 
Кожные покровы физиологической окраски, без 
признаков воспалительных изменений. Регионарные 
лимфатические узлы челюстно-лицевой области 
не увеличены, безболезненны. Открывание рта 
в полном объеме, безболезненно. В полости рта сли‑
зистая бледно-розовая, влажная, без видимых пато‑
логических изменений. Наблюдается деформация 
зубного ряда нижней челюсти. Патологическая под‑
вижность зубов нижней челюсти слева не определя‑
ется. При пальпации в области переходной складки 
и подъязычной области слева определяется выбу‑
хание костной ткани, безболезненное. Движение 
языка не нарушено. Функции глотания и жевания 
не нарушены (рис. 1).

При помощи компьютерной томографии лицевого 
черепа с прицелом на нижнюю челюсть получены 
изображения исследуемых структур (от 14.09.2020 г.). 
Слева в теле и ветви нижней челюсти — кистопо‑
добное образование, пониженной плотности от -66 
до +68 ед.Н., примерными размерами 36х26,6 мм, 
наружная кортикальная пластинка сохранена, вну‑
тренняя — с резким истончением до исчезновения, 
с тенденцией на распространение в мягкие ткани со 
стороны полости рта. Мягкие ткани отечны на 7-8 мм, 
пониженной плотности, смещены вправо. На фоне 
образования зачатки зубов шестого-седьмого слева 
снизу не визуализируются. На остальном протяжении 
исследования костные структуры без остеодеструк‑
тивных изменений. Заключение: по КТ — образо‑
вание тела и ветви нижней челюсти слева, с отеком 
мягких тканей полости рта слева (рис. 2).

На ортопантомограмме от 18.09.2020  г.: визу‑
ализируется объемное образование в области тела 
и ветви нижней челюсти слева, корни зубов 3.6 и 7.5 
на 1/2 длины корня резорбированы в области ново‑
образования (рис. 3).

	 а	 б

Рис. 1. Пациентка 6 лет 1 мес. а) внешний вид пациентки — 
лицо во фронтальной проекции; б) вид в полости рта

Fig. 1. Patient 6 years 1 month, a) the patient’s appearance — 
face in frontal projection; b) view in the oral cavity

а

б

в

Рис. 2. Отпечаток компьютерной томографии от 14.09.2020 г.
а) поперечный разрез нижней челюсти в месте деструкции в трех 
проекциях; б, в) трехмерная реконструкция пораженного участка

Fig. 2. Imprint of computed tomography from 14.09.2020: 
a)  cross section of the lower jaw at the site of destruction 

in  3  projections;  b, c) 3D reconstruction of the affected area
Рис. 3. Ортопантомограмма от 18.09.2020 г.

Fig. 3. Orthopantomogram dated 18.09.2020 
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Пациентке был проведен полный спектр клиниче‑
ского и инструментального обследования: данных за 
патологию внутренних органов не получено.

В условиях операционной выполнена биопсия 
из подчелюстной области слева обширного участка 
образования. Макропрепарат отправлен на гистологи‑
ческое исследование в ФГБУ «Федеральный научно-
клинический центр детской гематологии, онкологии 
и иммунологии им. Дмитрия Рогачева». 

При гистологическом исследовании выявля‑
ются переплетающие пучки клеток веретеновидной 
формы среднего размера с небольшим количеством 
эозинофильной цитоплазмы и овоидными ядрами 
с нормальным распределением хроматина. При про‑
ведении иммуногистохимического исследования 
выявлена ядерная экспрессия beta-catenin, экспрессия 
SMA. Отсутствуют реакции с desmin, PanCK, S100. 
Реакция с H3K27Me неинформативна. Экспрессия Ki 
67, PHH3 маркеров низкий. 

Заключение гистологического исследования: дес‑
моидный фиброматоз.

По телемедицинской консультации была рекомен‑
дована тотальная резекция левой половины челюсти 
от 7.3-7.4 зубов с экзартикуляцией мыщелкового 
отростка ВНЧС слева и замещением удаленного 
участка аутотрансплантатом или титановым имплан‑
татом с протезированием головки мыщелкового 
отростка, либо широкое иссечение новообразования 
и диспансерное наблюдение пациента. 

В октябре 2020 г., спустя месяц, ребенок госпита‑
лизирован повторно в отделение челюстно-лицевой 
хирургии РДКБ для проведения планового оператив‑
ного вмешательства — широкого иссечения новооб‑
разования. Проведен ряд дополнительных и клинико-
лабораторных исследований.

При повторной компьютерной томографии 
лицевого черепа  с прицелом на нижнюю челюсть 
получены изображения исследуемых структур 
(от  22.10.2020  г.): тело нижней челюсти слева 
вздуто за счет кистоподобного образования, которое 
деформирует внутреннею кортикальную пластинку 
(не прослеживается на протяжении 30 мм) и рас‑
пространяется в мягкие ткани со стороны полости 
рта. Образование общими размерами 40*28*50 мм 
(ранее 36*26.6 мм), неоднородной плотности от -19 
до +61 ед.Н, с наличием фрагментов кортикальной 
пластинки до +215 ед.Н., смещает мягкотканные 
структуры вправо, частично деформирует воздушный 
просвет глотки, компримирует локально глотку. 
В межмышечных пространствах шеи с обеих сторон 
определяются множественные разнокалиберные лим‑
фоузлы, не спаянные между собой.  На  остальном 
протяжении исследования костные структуры без 
остеодеструктивных изменений.

Заключение: по КТ — объемное образование тела 
и ветви нижней челюсти слева (в сравнении с иссле‑

	 а	 б

	 в	 г

Рис. 4. Во время операции. а) визуализация новообразования, 
б) выявление новообразования, в) ложе новообразования после 

радикального иссечения,  г) ушивание и дренирование раны
Fig. 4. During the operation. a) visualization of the neoplasm, 
b) detection of the neoplasm, c) the bed of the neoplasm after 

radical excision, d) suturing and drainage of the wound

	 а	 б

Рис. 5. Макропрепарат. а) сравнение  с линейным 
измерителем, б) в разрезе

Fig. 5. Macrodrug. a) comparison with a linear meter, b) in section

дованием от 14.09.2020 г. отмечается отрицательная 
динамика за счет увеличения размеров образования). 

В сентябре 2021 г. ребенку была проведена опе‑
рация в плановом порядке — широкое иссечение 
новообразования с сохранением зубов. Макропре‑
парат отправлен на повторное гистологическое иссле‑
дование (рис. 4 и 5).

Состояние после оперативного лечения — широкое 
иссечение новообразования. Проекционно в теле 
нижней челюсти слева визуализируется постопера‑
ционный дефект, овальной формы, размером около 
5,5*3,0  см с четким, неровным контуром. Контур 
нижней челюсти слева четкий, неровный. Визуализи‑
руются верхний и нижний зубные ряды сменного типа.

Височно-нижнечелюстные суставы дифференци‑
руются.
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Заключение: Состояние после оперативного 
лечения.

Пациент находится на диспансерном наблюдении 
челюстно-лицевого хирурга. 

Проводится клиническое и рентгенологическое 
наблюдение в динамике. 

КТ лицевого отдела черепа от 12.03.2021  г. 
(6  месяцев после операции) (рис. 6):

При осмотре спустя 1 год после оперативного 
лечения по иссечению десмоидного фиброматоза 
нижней челюсти слева жалоб пациент не предъ‑
являет, не обнаружено данных за новообразование 
челюстно-лицевой области и рецидив, конфигурация 
лица не нарушена, при клиническом осмотре и паль‑
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Рис. 7. Внешний вид пациента спустя 1 год 
после оперативного лечения

Fig. 7. Appearance of the patient 1 year after surgery
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Рис. 6. Отпечаток компьютерной томографии от 12.03.2021 г. 
а) поперечный разрез нижней челюсти в месте деструкции в трех проекциях;  б) трехмерная реконструкция пораженного участка

Fig. 6. Imprint of computed tomography from 12.03.2021: 
a) cross section of the lower jaw at the site of destruction in 3 projections;  b) 3-dimensional reconstruction of the affected area

пации в послеоперационной области болезненности 
и потери чувствительности нет. Внешний вид паци‑
ента и области рубца спустя 1 год после оперативного 
лечения представлен на рис. 7. Результат проведен‑
ного лечения считаем успешным.

КТ лицевого отдела черепа от 30.09.2021 (1 год 
после оперативного лечения) (рис. 8): на серии кон‑
трольных КТ-томограмм лицевого черепа получены 
изображения исследуемых структур. Состояние 
после оперативного лечения. Нижняя челюсть слева 
на уровне угла в поперечнике несколько толще, до 
15 мм (справа до 14 мм), костная структура аморфна, 
кортикальная пластинка четко прослеживается, 
по внутренней поверхности с четкими неровными 
контурами (постоперационные изменения). Нижнече‑
люстной канал четко прослеживается. Мягкие ткани 
перифокально не изменены. Костно-трабекулярная 
структура на остальном протяжении исследования 
не изменена, без остеодеструктивных изменений. 
Заключение: по КТ — состояние после оперативного 
лечения по поводу образования тела нижней челюсти 
слева.

Выводы
Таким образом, учитывая высокие регенеративные 

способности костной ткани у детей, по нашему 
мнению, необходимо оперативное лечение добро‑
качественных новообразований выполнять по типу 
краевой резекции, то есть по органосохраняющему 
типу и проводить диспансерное клиническое и рент‑
генологическое наблюдение за пациентом в течение 
первого года после операции.
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Рис. 8. Отпечаток компьютерной томографии от 30.09.2021 г.   
а) поперечный разрез нижней челюсти в месте деструкции в трех проекциях;  б, в – трехмерная 

реконструкция пораженного участка.  Результат проведенного лечения считаем успешным
Fig. 8. Imprint of computed tomography from 09/30/2021: 

a) cross section of the lower jaw at the site of destruction in 3 projections;  b, c – 3D reconstruction 
of  the affected area. We consider the result of the treatment carried out to be successful
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