
Ñëó÷àé îññèôèöèðóþùåãî ìèîçèòà ó ðåáåíêà 13 ëåò Ëîãâèíîâ À.Â., Îïàëåâà Í.Â., Ïîëåâè÷åíêî Å.Â., Ñåëåçíåâà Î.Ñ.Îáëàñòíàÿ äåòñêàÿ áîëüíèöà, ÐîñòÃÌÓ, ã. Ðîñòîâ-íà-Äîíó Îññèôèöèðóþùèé ìèîçèò (ïàðàîññàëüíàÿ ãåòåðîòîïè÷åñêàÿ îññèôèêàöèÿ, ïðîãðåññèðóþùàÿ îññèôèöèðóþùàÿ ôèáðîäèñïëàçèÿ, áîëåçíü Ìþíõåéìåðà) – ìåòàïëàñòè÷åñêèé ïðîöåññ, ïðè êîòîðîì ïðîèñõîäèò îáûçâåñòâëåíèå, à â ïîñëåäóþùåì èñòèííîå îêîñòåíåíèå ñîåäèíèòåëüíîòêàííûõ ïðîñëîåê â òîëùå ìûøö, ôàñöèé, àïîíåâðîçîâ, ñóõîæèëèé.Ëîãâèíîâ À.Â., Îïàëåâà Í.Â., Ïîëåâè÷åíêî Å.Â., Ñåëåçíåâà Î.Ñ.Îáëàñòíàÿ äåòñêàÿ áîëüíèöà, ÐîñòÃÌÓ, ã. Ðîñòîâ-íà-ÄîíóÎññèôèöèðóþùèé ìèîçèò (ïàðàîññàëüíàÿ ãåòåðîòîïè÷åñêàÿ îññèôèêàöèÿ, ïðîãðåññèðóþùàÿ îññèôèöèðóþùàÿ ôèáðîäèñïëàçèÿ, áîëåçíü Ìþíõåéìåðà) – ìåòàïëàñòè÷åñêèé ïðîöåññ, ïðè êîòîðîì ïðîèñõîäèò îáûçâåñòâëåíèå, à â ïîñëåäóþùåì èñòèííîå îêîñòåíåíèå ñîåäèíèòåëüíîòêàííûõ ïðîñëîåê â òîëùå ìûøö, ôàñöèé, àïîíåâðîçîâ, ñóõîæèëèé. Îññèôèöèðóþùèé ìèîçèò ÿâëÿåòñÿ èñêëþ÷èòåëüíî ðåäêîé ïàòîëîãèåé ñ ïîïóëÿöèîííîé ÷àñòîòîé 0,61: 1 000 000 è àóòîñîìíî-äîìèíàíòíûì òèïîì íàñëåäîâàíèÿ. Â ìèðîâîé ëèòåðàòóðå îïèñàíî íå áîëåå 300 ñëó÷àåâ ýòîãî çàáîëåâàíèÿ, ïåðâîå èç íèõ îòíîñèòñÿ ê 1648 ãîäó (Patin). Â ÑØÀ íàáëþäàåòñÿ âñåãî ëèøü îêîëî 150 ïàöèåíòîâ ñ ïðîãðåññèðóþùåé îññèôèöèðóþùåé ôèáðîäèñïëàçèåé (fibrodysplasia ossificans progressiva), îòå÷åñòâåííàÿ ñòàòèñòèêà ïî äàííîìó çàáîëåâàíèþ îòñóòñòâóåò. Ãåí, îïðåäåëÿþùèé ðàçâèòèå äàííîãî çàáîëåâàíèÿ, íåäàâíî êàðòèðîâàí â ëîêóñå, ðàñïîëîæåííîì íà äëèííîì ïëå÷å 4-é õðîìîñîìû (4q27-31)[1]. Îññèôèöèðóþùèé ìèîçèò, ýòèîïàòîãåíåç êîòîðîãî ñâÿçàí ñ ìîðôîãåíåòè÷åñêèì ïðîòåèíîì êîñòíîé òêàíè BMP4, ìàíèôåñòèðóåòñÿ ïðåèìóùåñòâåííî â äåòñêîì âîçðàñòå è íîñèò, êàê ïðàâèëî, ïðîãðåññèðóþùèé õàðàêòåð. Íåðåäêî äàííîå çàáîëåâàíèå íà÷èíàåòñÿ ñ ïîâûøåíèÿ òåìïåðàòóðû è ïîÿâëåíèÿ óïëîòíåíèé, ïðèïóõëîñòè, áîëåçíåííîñòè â ìûøöàõ ñ ïîñëåäóþùåé èõ êàëüöèôèêàöèåé, à çàòåì îññèôèêàöèåé, îãðàíè÷åíèåì è ñêîâàííîñòüþ äâèæåíèé. Çíà÷èòåëüíûå ñëîæíîñòè âîçíèêàþò â ïåðâè÷íîé äèôôåðåíöèàëüíîé äèàãíîñòèêå îññèôèöèðóþùåãî ìèîçèòà, êîòîðóþ íåîáõîäèìî ïðîâîäèòü êàê ñ äîáðîêà÷åñòâåííûìè, òàê è çëîêà÷åñòâåííûìè íîâîîáðàçîâàíèÿìè êîñòåé è ìÿãêèõ òêàíåé, ïðåèìóùåñòâåííî ñàðêîìàìè[2]. Â ñâÿçè ñ ýòèì ïðàêòè÷åñêèé èíòåðåñ ïðåäñòàâëÿåò íàøå íàáëþäåíèå çà ïàöèåíòîì, èëëþñòðèðóþùåå îáúåêòèâíûå ñëîæíîñòè äèôôåðåíöèàëüíîãî äèàãíîçà îáøèðíûõ îáúåìíûõ îáðàçîâàíèé ìÿãêèõ òêàíåé â äåòñêîì âîçðàñòå. Ìàëü÷èê Ñàøà Ì., 13 ëåò, ïîñòóïèë â äåòñêîå õèðóðãè÷åñêîå îòäåëåíèå Îáëàñòíîé äåòñêîé áîëüíèöû (ÎÄÁ) 25.07.03 ñ æàëîáàìè íà áîëè â îáëàñòè ïðàâîãî áåäðà, ïðàâîãî òàçîáåäðåííîãî ñóñòàâà, èððàäèèðóþùèå â êîëåíî, ïîâûøåíèå òåìïåðàòóðû äî ôåáðèëüíûõ öèôð, âûðàæåííóþ áîëü ïðè õîäüáå. Íà÷àëî çàáîëåâàíèÿ îñòðîå, 16.07.03 ñ “áåñïðè÷èííîãî” ïîäúåìà òåìïåðàòóðû äî ôåáðèëüíûõ öèôð è ïîÿâëåíèÿ âûðàæåííûõ áîëåé â îáëàñòè ïðàâîãî áåäðà è òàçîáåäðåííîãî ñóñòàâà. Óêàçàíèå íà ôàêò êàêîé-ëèáî òðàâìû â àíàìíåçå îòñóòñòâîâàëî. ×åðåç íåäåëþ àìáóëàòîðíîãî íàáëþäåíèÿ è áåçóñïåøíîãî ñèìïòîìàòè÷åñêîãî ëå÷åíèÿ (æàðîïîíèæàþùèå, àíàëãåòèêè) ðåáåíîê áûë íàïðàâëåí â ÖÐÁ ïî ìåñòó æèòåëüñòâà ñ ïðåäïîëîæåíèåì îá îñòðîì ãåìàòîãåííîì îñòåîìèåëèòå ïðàâîãî áåäðà è â òå÷åíèå ïåðâûõ ñóòîê ãîñïèòàëèçàöèè ïåðåâåäåí â äåòñêîå õèðóðãè÷åñêîå îòäåëåíèå Îáëàñòíîé äåòñêîé áîëüíèöû. Ïîñòóïèë ïî ñàíàâèàöèè â òÿæåëîì ñîñòîÿíèè, îáóñëîâëåííîì ñèìïòîìàìè èíòîêñèêàöèè, ñîõðàíÿþùåéñÿ ëèõîðàäêîé è âûðàæåííûì áîëåâûì ñèíäðîìîì. Status localis: îáëàñòü ïðàâîãî òàçîáåäðåííîãî ñóñòàâà îòå÷íà, íàïðÿæåíà. Ïàõîâàÿ ñêëàäêà ñãëàæåíà. Àêòèâíûå è ïàññèâíûå äâèæåíèÿ ðåçêî áîëåçíåííû.Îòìå÷àåòñÿ îòåê è íàïðÿæåíèå áîëüøîé ÿãîäè÷íîé ìûøöû, ïàëüïàöèÿ ïîäâçäîøíûõ êîñòåé áåçáîëåçíåííà, îáëàñòü áîëüøîãî âåðòåëà ðåçêî áîëåçíåííà. Íà ðåíòãåíîãðàììå îáëàñòè ïðàâîãî áåäðà è òàçîáåäðåííîãî ñóñòàâà îò 24.07.03 ïàòîëîãèè ìÿãêèõ òêàíåé è êîñòåé íå îòìå÷àëîñü, ÷òî ïðè îòñóòñòâèè ðàíåå ïðîâîäèìîé àíòèáàêòåðèàëüíîé òåðàïèè íå ïðîòèâîðå÷èëî íà÷àëüíîé ñòàäèè îñòðîãî ãåìàòîãåííîãî îñòåîìèåëèòà. Îäíàêî, â êàðòèíå ïåðèôåðè÷åñêîé êðîâè îò 24.07.03 îñòðîâîñïàëèòåëüíûå ñäâèãè îòñóòñòâîâàëè: ýðèòðîöèòû 4,1õ1012/ë, ãåìîãëîáèí – 130 ã/ë, öâ.ïîêàçàòåëü 0,9, ëåéêîöèòû 7,5õ109/ë, ýîçèíîôèëû – 4%, ï/ÿäåðíûå íåéòðîôèëû – 3%, ñ/ÿäåðíûå íåéòðîôèëû – 51%, ëèìôîöèòû -34%, ìîí – 8%, ÑÎÝ – 5 ìì/÷àñ. Óðîâåíü ùåëî÷íîé ôîñôàòàçû áûë ðåçêî ïîâûøåí äî 2428 íìîëü/ë. Áûëî ïðèíÿòî ðåøåíèå î íåîáõîäèìîñòè äåêîìïðåññèâíîé îñòåîïåðôîðàöèè ïðàâîãî áåäðà. Â õîäå îïåðàöèè 25.07.03 ïðè òóïîì ðàñøèðåíèè ìÿãêèõ òêàíåé áåäðà âûäåëèëîñü áîëüøîå êîëè÷åñòâî æåëòîé æèäêîñòè. Â òîëùå ìûøö îáíàðóæåíà îïóõîëü æåëåîáðàçíîãî ñòðîåíèÿ áåç ÷åòêèõ ãðàíèö, ðàñïðîñòðàíÿþùàÿñÿ ïî íàðóæíîé ïîâåðõíîñòè áåäðà âíèç, ïîä ìàññèâ ÿãîäè÷íûõ ìûøö êçàäè è êïåðåäè îò âåðòåëà. Â òîëùå îïóõîëè ñðåäè æåëåîáðàçíûõ äîëåê ìåñòàìè îáíàðóæåíû ðàñïàäàþùèåñÿ òêàíè â âèäå “ðûáüåãî ìÿñà”, ÷òî íå èñêëþ÷àëî âîçìîæíîñòè çëîêà÷åñòâåííîãî íîâîîáðàçîâàíèÿ. Â ñâÿçè ñ èíòðàîïåðàöèîííûì èñêëþ÷åíèåì ãåìàòîãåííîãî îñòåîìèåëèòà ðåáåíêó áûëà âûïîëíåíà áèîïñèÿ îáíàðóæåííîé îïóõîëè. Â ïîñëåîïåðàöèîííîì ïåðèîäå, îòìå÷àëèñü: äëèòåëüíî ñîõðàíÿþùèéñÿ ñóáôåáðèëèòåò è èçîëèðîâàííûé áîëåâîé ñèíäðîì, èíòåíñèâíîñòü è ðàñïðîñòðàíåííîñòü êîòîðîãî (îò òàçîáåäðåííîãî ñóñòàâà äî âåðõíåé òðåòè ãîëåíè) íå ñîîòâåòñòâîâàëè ñòàáèëüíîñòè îáùåñîìàòè÷åñêîãî ñòàòóñà. Ðåáåíîê ïîëó÷àë àíòèáàêòåðèàëüíóþ, ïðîòèâîâîñïàëèòåëüíóþ (âîëüòàðåí) è ïîñèíäðîìíóþ òåðàïèþ ñ ìåäëåííîé ïîëîæèòåëüíîé äèíàìèêîé â âèäå íîðìàëèçàöèè òåìïåðàòóðû, óìåíüøåíèÿ áîëåâîãî ñèíäðîìà è ëîêàëüíûõ âîñïàëèòåëüíûõ ïðîÿâëåíèé ê 20.08.03. Ñîãëàñíî ãèñòîëîãè÷åñêîìó èññëåäîâàíèþ áèîïòàòà, ìîðôîëîãè÷åñêàÿ êàðòèíà îïóõîëè íå ïðîòèâîðå÷èëà âîçìîæíîñòè îñòåîáëàñòîìû. Îäíàêî îòñóòñòâèå ðåíòãåíîëîãè÷åñêèõ ïðèçíàêîâ äåñòðóêöèè êîñòåé, ðàñïîëîæåíèå îïóõîëè íåïîñðåäñòâåííî â ìûøå÷íîì ìàññèâå, îñòðîå íà÷àëî çàáîëåâàíèÿ è âûðàæåííûé áîëåâîé ñèíäðîì ñ óïîðíîé èððàäèàöèåé â êîëåíî è ïîäêîëåííóþ ÿìêó ñ ðåçêèì îãðàíè÷åíèåì ïîäâèæíîñòè â òàçîáåäðåííîì ñóñòàâå, ñòàâèëè ïîä ñîìíåíèå äàííîå ïðåäïîëîæåíèå. ×åðåç ìåñÿö ïîñëå êëèíè÷åñêîé ìàíèôåñòàöèè çàáîëåâàíèÿ â îáëàñòè ïîñëåîïåðàöèîííîãî ðóáöà, ñòàëî ïàëüïèðîâàòüñÿ ðàíåå íå îïðåäåëÿåìîå îêðóãëîå îáðàçîâàíèå êîñòíîé ïëîòíîñòè, äîñòèãøåå ðàçìåðîâ 7õ5 ñì. Íà ðåíòãåíîãðàììå îáëàñòè ïðàâîãî òàçîáåäðåííîãî ñóñòàâà îò 12.08.03 áûë âûÿâëåí ìàññèâíûé î÷àã ïàðàîññàëüíîãî îáûçâåñòâëåíèÿ îâàëüíîé ôîðìû, ðàçìåðîì 7,5õ5,5 ñì, ðàñïîëîæåííûé â îáëàñòè îïåðàòèâíîãî âìåøàòåëüñòâà. Ïî ðåçóëüòàòàì ïðîâåäåííîé 18.08.03 îñòåîñöèíòèãðàôèè, êïåðåäè è ëàòåðàëüíåå ïðàâîãî òàçîáåäðåííîãî ñóñòàâà îïðåäåëÿëàñü çîíà èíòåíñèâíîé ãèïåðôèêñàöèè ðàäèîôàðìïðåïàðàòà (ÐÔÏ) – îêîëî 150% ïî ñðàâíåíèþ ñ ñèììåòðè÷íîé çîíîé. Â îñòàëüíûõ îòäåëàõ ñêåëåòà î÷àãîâ ïàòîëîãè÷åñêîé ãèïåðôèêñàöèè ÐÔÏ âûÿâëåíî íå áûëî, ÷òî èñêëþ÷àëî èõ ìåòàñòàòè÷åñêîå ïîðàæåíèå. Îäíàêî, ñöèíòèãðàôè÷åñêèå ïðèçíàêè âûÿâëåííîãî ïàòîëîãè÷åñêîãî îáðàçîâàíèÿ íå ïîçâîëÿëè ñ òî÷íîñòüþ ïîäòâåðäèòü åãî êîñòíîå ëèáî ìÿãêîòêàííîå ïðîèñõîæäåíèå. Äàííûå òðåõíåäåëüíîãî êëèíè÷åñêîãî íàáëþäåíèÿ çà ðåáåíêîì â ñîâîêóïíîñòè ñ ðåçóëüòàòàìè êîíñóëüòàöèè ãèñòîïðåïàðàòîâ â Ðîññèéñêîì îíêîëîãè÷åñêîì íàó÷íîì öåíòðå èì. Í.Í.Áëîõèíà ÐÀÌÍ (ã. Ìîñêâà) ïîçâîëèëè äèàãíîñòèðîâàòü îññèôèöèðóþùèé ìèîçèò (ïàðàîññàëüíóþ ãåòåðîòîïè÷åñêóþ îññèôèêàöèþ). Ïîñëå êóïèðîâàíèÿ îñòðîâîñïàëèòåëüíûõ êëèíè÷åñêèõ ïðîÿâëåíèé, 05.09.03 ðåáåíêó áûëî ïðîâåäåíî ðàäèêàëüíîå óäàëåíèå îññèôèêàòà ðàçìåðàìè 7õ5 ñì. Îáúåì äâèæåíèé â òàçîáåäðåííîì ñóñòàâå áûë âîññòàíîâëåí ïîëíîñòüþ, êîíñåðâàòèâíîå ëå÷åíèå ïîñëå âûïèñêè èç õèðóðãè÷åñêîãî îòäåëåíèÿ íå íàçíà÷àëîñü. Îäíàêî, â õîäå äèíàìè÷åñêîãî íàáëþäåíèÿ çà ïàöèåíòîì áûëî óñòàíîâëåíî, ÷òî ÷åðåç 3,5 ìåñÿöà íà êîíòðîëüíîé ðåíòãåíîãðàììå ïðàâîãî òàçîáåäðåííîãî ñóñòàâà ñòàëè îïðåäåëÿòüñÿ òðè îññèôèêàòà ðàçìåðàìè 1,0õ1,0ñì.; 1,0õ1,0ñì.; 4,5õ3,0ñì. â îáëàñòè áîëüøîãî âåðòåëà ïðàâîé áåäðåííîé êîñòè, ÷òî ïîòðåáîâàëî èõ ïîñëåäóþùåãî óäàëåíèÿ 26.01.04. Òàêèì îáðàçîì, íàøå íàáëþäåíèå äåìîíñòðèðóåò îáúåêòèâíûå òðóäíîñòè äèàãíîñòèêè ðàííèõ ñòàäèé ïðîãðåññèðóþùåé îññèôèöèðóþùåé ôèáðîäèñïëàçèè â ïðàêòèêå äåòñêîãî õèðóðãà è îíêîëîãà, à òàêæå ïîäòâåðæäàåò ïðîãðåäèåíòíûé õàðàêòåð òå÷åíèÿ ýòîãî ðåäêîãî çàáîëåâàíèÿ[3]. Ëèòåðàòóðà:1. Feldman G, Li M, Martin S. et. al: Fibrodysplasia ossificans progressiva, a heritable disorder of severe heterotopic ossification, maps to human chromosome 4q 27-31. Am. J. Hum. Genet. 2000.- v,66.- p128-1352. È.È. Ìàòâååâà. Öèòîëîãè÷åñêàÿ äèàãíîñòèêà îïóõîëåé êîñòåé ó äåòåé. Êëèíè÷åñêàÿ è ëàáîðàòîðíàÿ äèàãíîñòèêà 2003.- ¹8, ñ. 25-333. Kaplan F.S., Shore E.M., Glaser D.L., et al. The medical management of fibrodysplasia ossificans progressiva: current treatment considerations. Clin Proc Intl Clin Consort FOP. 2003.- v.1, ¹2.- p1- 81.Ñòàòüÿ ðàññêàçûâàåò î òêàíåé ìÿãêèõ, áîëüíèöû îáëàñòíîé, îòäåëåíèå áîëüíèöû, îòäåëåíèå äåòñêîå, äåòñêîé áîëüíèöû, äåòñêîé îáëàñòíîé, îòäåëåíèå äåòñêîé, ðåøåíèå î.
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