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Синдром МакКьюна–Олбрайта–Брайцева (МОБ) — редкое заболевание, обусловленное спорадической постзи-
готической мутацией в гене GNAS, который кодирует альфа-субъединицу Gs сигнального белка. Постоянная ак-
тивация Gs белка приводит к неконтролируемому образованию внутриклеточного циклического аденозинмоно-
фосфата, что выражается в автономной гиперфункции органов-мишеней. Предполагаемая распространенность 
заболевания — 1/100 000 и 1/1 000 000. Впервые синдром МакКьюна–Олбрайта был описан в 1936 г. как триада 
симптомов —  фиброзная дисплазия (ФД) костей, появление на коже пятен цвета «кофе с молоком» и прежде-
временное половое развитие. Однако в настоящее время известно, что фенотип заболевания гораздо сложнее. 
Это обусловлено сроком возникновения постзиготной мутации в гене GNAS, что определяет широкий спектр 
клинических проявлений и создает определенные трудности в диагностике данного синдрома. Например, син-
дром МОБ может сопровождаться развитием различных эндокринопатий, таких как акромегалия, гипертиреоз, 
синдром Кушинга, гипофосфатемический рахит, а также поражением других органов и систем: патологией же-
лудочно-кишечного тракта, гепатобилиарной и  сердечно-сосудистой систем. В настоящей статье представлены 
3  поздно диагностированных клинических случая синдрома МОБ у пациентов с наличием «кофейных» пятен, 
ФД и многоузловым зобом; в двух случаях в сочетании с акромегалией. Рассмотрены возможности медикамен-
тозной терапии акромегалии при синдроме МОБ, а также опыт применения препаратов группы бисфосфонатов 
для лечения ФД. Знание клинических проявлений синдрома МОБ, своевременной диагностики и возможностей 
медикаментозной терапии в лечении пациентов с этим заболеванием имеет важное прогностическое значение 
для улучшения качества жизни пациентов.
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McCune Albright syndrome (MAS) is a rare disorder caused by a sporadic postzygotic mutation in the GNAS gene, which 
encodes the alpha subunit of the Gs signaling protein.
Permanent activation of the Gs protein leads to uncontrolled production of intracellular cAMP, and autonomic hy-
perfunction of target organs. Estimated prevalence of the disease — 1\100000 to 1\1000000. For the first time, MAS 
syndrome was described in 1936 as a triad of symptoms — fibrous dysplasia of bones (FD), spots on the skin of 
the color of «coffee with milk» and premature sexual development. However, it is now known, that the phenotype 
of the disease is much more complex. This is primarily due to the mosaic type of mutation in the GNAS gene, which 
determines a wide range of clinical manifestations, and presents certain difficulties in the diagnosis of this syndrome. 
Various  endocrinopathies can be manifestations of MAS like an acromegaly, a hyperthyroidism, Cushing’s syndrome, 
hypophospatemic osteomalacia as well as damage to other organs and systems, namely the pathology of the gastro-
intestinal tract, hepato-biliary cardiovascular systems. This article presents three late diagnosed clinical cases of MAS 
in patients with coffee-milk spots and FD, multinodular goiter; in two cases in combination with acromegaly. We have 
demonstrated the possibilities of drug therapy for acromegaly in MAS, as well as the experience of using bisphospho-
nate for the treatment of FD.
The knowledge of clinical manifestations of the MAS, early diagnostics and possibilities of drug therapy in the management 
of these patients have the important prognostic value for improving the quality of patient’s life.
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ВВЕДЕНИЕ

Синдром МакКьюна–Олбрайта–Брайцева (МОБ) воз-
никает в результате активирующей мутации в гене GNAS, 
расположенном на q плече 20 хромосомы в позиции 13.3. 
Локус гена GNAS — это сложный импринтированный ген, 
который использует несколько промотеров для произ-
водства продуктов гена, в составе которого имеются аль-
тернативные первые экзоны для производства различных 
продуктов гена, в том числе экспрессируемая во многих 
тканях альфа-субъединица Gs белка, главной функцией 
которого является опосредованная через связь гормо-
на с рецептором клетки продукция внутриклеточного 
циклического аденозинмонофосфата (цАМФ) [1, 2]. ЦАМФ, 
в свою очередь, активирует протеинкиназу А, которая пе-
реводит транскрипционный белок CREB в активную фос-
форилированную форму, что обеспечивает транскрип-
цию генов и приводит к реализации эффектов гормона. 
Процесс прерывается самой альфа-субъединицей Gs бел-
ка, которая обладает ГТФазной (гидролиз гуанозинтри-
фосфата) активностью и переводит указанный комплекс 
в неактивную форму [3–4].

При синдроме МОБ активирующие миссенс-мутации 
чаще всего определяются в двух аминокислотных остат-
ках — arg201 (более 95% мутаций) и gnl227 (менее  5%). 
Мутации приводят к потере ГТФазной активности аль-
фа-субъединицы Gs белка, происходят постоянная ак-
тивация рецептора клетки и неконтролируемое образо-
вание цАМФ внутри клетки [2, 5]. Эти события приводят 
к гиперпродукции гормона в клетках, клинической мани-
фестации различных эндокринопатий с  гиперфункцией 
и повышением пигментации кожи [2]. В костной ткани 
постоянная активация рецептора и избыток цАМФ усили-
вают пролиферацию незрелых стромальных клеток с на-
рушенной способностью дифференцироваться в зрелые 
остеобласты, что в конечном итоге приводит к замещению 
нормальной костной структуры фиброзной тканью и об-
разованию очагов деструкции в виде кист [6–8].

Диагноз фиброзной дисплазии (ФД) или синдрома МОБ 
устанавливают только после оценки двух критериев: сте-
пени поражения костной ткани и наличия внескелетных 
проявлений. Существуют две формы ФД — монооссаль-
ная форма, когда фиброзная ткань замещает нормальную 
костную ткань в одной кости, и полиоссальная форма — 
с поражением сразу нескольких костей. Синдром МОБ — 
это ФД, чаще полиоссальной формы, с одним или более 
внескелетных проявлений [1]. Клиническими проявления-
ми ФД являются частые патологические переломы костей, 
деформации костей и суставов, боль после минимальной 
травмы, а также компрессии нервов [5, 9].

К внескелетным проявлениям синдрома МОБ относит-
ся очаговая гиперпигментация кожи в виде пятен «кофе 
с молоком» — самое раннее проявление синдрома МОБ, 
обусловленное гиперпродукцией меланина в мутантных 
меланоцитах [5]. При синдроме МОБ пятна гиперпигмен-
тации появляются с рождения, имеют неровные зазубрен-
ные края, напоминают по форме «побережье штата Мэн», 
как правило, не пересекают тело по средней линии, сле-
дуют линиям Блашко. Однако наличие пятен цвета «кофе 
с молоком» не всегда является признаком синдрома МОБ, 
необходимо проводить дифференциальную диагности-
ку с нейрофиброматозом I типа, при котором очаговая 

гиперпигментация имеет ровные края, округлую форму 
и увеличивается по мере роста ребенка [3].

Гиперактивность аденилатциклазной системы при 
синдроме МОБ обуславливает другие внескелетные про-
явления МОБ.

Преимущественно у девочек в 85% случаев синдром 
МОБ сочетается с гонадотропиннезависимым преждев-
ременным половым развитием (ППР). По лабораторным 
исследованиям выявляют повышенный уровень эстра-
диола в сочетании с допубертатными уровнями гона-
дотропных гормонов гипофиза — лютеинизирующего 
и фолликулостимулирующего (ЛГ и ФСГ), что свидетель-
ствует об автономной гиперфункции клеток гонад. При 
УЗИ органов малого таза визуализируются образования 
в яичниках — эстрогенпродуцирующие односторон-
ние или двусторонние кисты [5]. Клиническими про-
явлениями являются: постоянное или волнообразное 
увеличение молочных желез, нерегулярные маточные 
кровотечения, ускорение темпов роста и костного со-
зревания по сравнению со сверстниками [1]. Иногда го-
надотропиннезависимое ППР может быть единственным 
проявлением синдрома МОБ, поэтому таким пациентам 
следует провести дополнительные исследования для ис-
ключения ФД костей и других эндокринопатий [3].

Гиперактивность аденилатциклазной системы при 
синдроме МОБ обуславливает и другие внескелетные 
проявления МОБ, кроме ППР, такие как гипертиреоз, 
акромегалия, синдром Кушинга, гипофосфатемический 
рахит [7]. Тиреоциты, содержащие мутантные аллели гена 
GNAS, приобретают автономную активность, что приводит 
к развитию изменений щитовидной железы по типу мно-
гоузлового зоба с тиреотоксикозом или без него. Гипофос-
фатемический рахит обусловлен синтезом фактора роста 
фибробластов 23 (FGF23) незрелыми клетками, а также 
измененными остеобластами и остеоцитами в очагах ФД, 
тем самым увеличивая ее прогрессирование. Синдром 
Кушинга возникает вследствие двустороннего поражения 
надпочечников из-за автономной активности комплекса 
G-белок-альфа в фетальной коре надпочечников [1, 5], 
а иногда может быть центрального генеза.

Акромегалия сочетается с синдромом МОБ в 10–20% слу-
чаев. Акромегалия в сочетании с синдромом МОБ отлича-
ется от «классической» акромегалии по выраженности сим-
птомов и выбору оптимального лечения [10]. Акромегалия 
в раках МОБ диагностируется в более молодом возрасте 
(средний возраст диагностики акромегалии — 24,4 года). Как 
известно, хирургическое лечение является методом выбора 
при «классической» акромегалии, тогда как хирургическое 
лечение акромегалии у пациентов с синдромом МОБ часто 
не представляется возможным ввиду выраженной ФД костей 
черепа, что сопряжено с высокими рисками оперативного 
вмешательства и снижением вероятности радикального 
удаления аденомы гипофиза [10]. В связи с чем оптимальным 
вариантом лечения акромегалии у пациентов с синдромом 
МОБ является комбинированная медикаментозная терапия 
аналогами соматостатина и мультилигандным антагонистом 
рецепторов гормона роста — пегвисомантом. Лучевая тера-
пия пациентам с синдромом МОБ не показана ввиду гипе-
рактивности клеток, что при воздействии лучевой терапии 
может привести к развитию остеосаркомы [4, 9].

В настоящей статье представлены 3 клинических 
случая, демонстрирующих важность своевременной 
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 диагностики синдрома МОБ, а также возможности меди-
каментозной терапии, которые могут улучшить качество 
жизни пациентов с этим заболеванием.

ОПИСАНИЕ КЛИНИЧЕСКИХ СЛУЧАЕВ

Клинический случай №1 
Пациентка М., 53 года, обратилась в отделение ней-

роэндокринологии и остеопатий ФГБУ «НМИЦ эндокри-
нологии» Минздрава России с жалобами на периодически 
возникающие головные боли, боли в поясничной области, 
в суставах нижних конечностей, онемение пальцев рук.

Анамнез заболевания
Считает себя больной с 6 лет, когда впервые возникли 

сильные боли в левом бедре. При обследовании выявлен 
патологический перелом 2/3 левого бедра. Выполнено кон-
сервативное лечение. В возрасте 8 лет впервые выставлен 
диагноз фиброзной остеодистрофии левого бедра. С 16 лет 
стали беспокоить боли в левом голеностопном суставе, 
отечность. Через год — усиление болей в левом бедре, при 
обследовании — повторный патологический перелом лево-
го бедра. Выполнены хирургические вмешательства, в том 
числе костная пластика вертельной области левого бедра 
трансплантатом из левой подвздошной кости. В 44 года про-
изведен артродез левого голеностопного сустава.

При компьютерной томографии (КТ) пазух носа выяв-
лено объемное образование в обеих верхнечелюстных 
пазухах. По результатам биопсии — ФД верхнечелюстной 
кости. В 48 лет проведена операция замещения связоч-
ного дефекта левого коленного сустава биологически-
ми синтетическими материалами. По настоящее время 

ходит с поддержкой в виде трости. С 48 лет пациентку 
также стали беспокоить боли в руках, чувство онемения 
в пальцах кистей. По месту жительства был поставлен 
диагноз туннельного синдрома, проведено иссечение 
левой карпальной связки.

В 50 лет в связи с эпизодами гипергликемии натощак 
до 7,75 ммоль/л пациентка обратилась к эндокринологу 
по месту жительства. При обследовании был установлен 
диагноз акромегалии: инсулиноподобный фактор роста 1 
(ИФР-1) — 1553 нг/мл (87–238), соматотропный гормон — 
10,4 нг/мл (0–8). На МРТ головного мозга — микроаденома 
гипофиза. Пациентке инициирована терапия октреотидом 
с повышением дозы препарата до максимально разре-
шенной в РФ — 30 мг октреотида внутримышечно 1 раз 
в 28  дней, дополнительно назначен берголак 1 таблетка 
в неделю, однако за 2 года лечения ремиссию установить 
не удалось. На фоне терапии ИФР-1 — 439 нг/мл (87–238).

Из анамнеза известно, что менархе с 10 лет, менстру-
ации регулярны до настоящего времени, беременности 
3, роды 1-е. Пятна «кофе с молоком» на теле с рождения.

При объективном осмотре в отделении: рост 171 см, 
вес 67 кг, индекс массы тела (ИМТ)  22,9 кг/м2, артериаль-
ное давление (АД) 110/70 мм рт. ст., частота сердечных 
сокращений (ЧСС) 85 в минуту. Status localis: вальгусная 
деформация левого коленного сустава, левого голе-
ностопного сустава, пальцев правой стопы. Пятно цвета 
«кофе с молоком» на коже левой ягодицы (рис. 1 и 2).

Данные лабораторных исследований представлены 
в табл. 1. Кроме повышения ИФР-1 до 485,3 нг/мл, других 
значимых отклонений не выявлено. Данных за наруше-
ние функции щитовидной железы, надпочечников, пара-
щитовидных желез не обнаружено.

Рис. 1. Вальгусная деформация левого коленного сустава 
и левого голеностопного сустава у пациентки М.

Рис. 2. Пятно цвета «кофе с молоком» на коже левой ягодицы 
у пациентки М.
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Таблица 1. Результаты лабораторных исследований пациентов

Данные лабораторных исследований/референсные значения Пациентка  
М.

Пациент  
И.

Пациентка  
Щ.

Биохимический анализ крови

Креатинин, мкмоль/л (50–98) 57 64,8 68.7

Холестерин общ., ммоль/л (3,3–5,2) 7,81 4,59 5,8

Триглицериды, ммоль/л (0,1–1,7) 0,81 1,48

Холестерин липопротеидов низкой плотности, ммоль/л (1,1–3) 3,63 3,06 4,18

Холестерин липопротеидов высокой плотности, ммоль/л (1,15–2,6) 2,89 1,21

Фосфор, ммоль/л (0,74–1,52) 1,01 1,28 0,92

Альбумин, г/л (35–50) 45 48

Кальций скорр. на альбумин, ммоль/л (2,15–2,55) 2,43 2,23 2,15

Гликированный гемоглобин, % (4–6) 6,4 5,2 5,6

Щелочная фосфатаза, Ед/л (40–150) 66 180 73

Остеокальцин, нг/мл (11–43) 57,21 211 (24–70) 20,76

С-концевой телопептид коллагена 1 типа, нг/мл (0,3–0,57) 0,74 1,76 (01–0,85) 0,38

ОГТТ

Глюкоза плазмы крови 0 мин, ммоль/л (3,1–6,1) 3,07 6,16 5,64

Глюкоза плазмы крови +120 мин, ммоль/л 5,64 5,9 8,65

Гормональный анализ крови

Пролактин, мЕд/л (64–395) 329,1 501,3 189,1

ТТГ, мМЕ/л (0,25–3,5) 0,37 0,74 0,91

Т4 св., пмоль/л (9–19) 12,54 9,15 13,33

ФСГ, Ед/л (1,9–11,7) 11,8 6,28

ЛГ, Ед/л (2,6–12,1) 10,8 1,92

Эстрадиол, пмоль/л (97–592) 144,37

Тестостерон, нмоль/л (11–28,2) 22,5

ИФР-1, нг/мл (51–271) 483,5 379,4 (до 501) 214,3

Т3 св., пмоль/л (2,6–5,7) 5,3 3,8

АКТГ вечер, пг/мл (2–25,5) 24,49

Кортизол слюна вечер, нмоль/л (0,5–9,65) 3,19 2,8

Кортизол кровь вечер, нмоль/л, (64–327) 363 (утро) 299,4

Паратгормон, пг/мл (15–65) 46,92 65

Проба на подавление уровня СТГ в ходе ОГТТ

СТГ 0 мин, нг/мл 4,6 1,53 0,19

СТГ +30 мин, нг/мл 0,11

СТГ +60 мин, нг/мл 0,11

СТГ, +90 мин, нг/мл 0,1

СТГ +2 ч, нг/мл 0,11

Анализ мочи

Кортизол св. суточной мочи, нмоль/сут 282 281,6

Тубулярная реабсорбция фосфатов, % (85–95) 52,8 82
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Данные инструментальных исследований
• На МРТ головного мозга визуализирована микроа-

денома аденогипофиза размерами 7×6 мм (рис. 3) 
с инфраселлярным распространением, а также при-
знаки диффузного утолщения левой верхнечелюст-
ной и клиновидной пазух, клиновидной кости, лате-
ральной стенки левой глазницы, базилярной части 
затылочной кости по типу фиброзной дисплазии 
(рис. 4).

• На рентгенограмме поясничного отдела позво-
ночника определялись очаги фиброзной дисплазии 
в L3, L5. 

• На мультиспиральной КТ (МСКТ) левого тазобе-
дренного и коленного суставов визуализированы 
зоны кистовидных перестроек и участков остеоскле-
роза, преимущественно в области лобковой и седа-
лищной костей, а также проксимальной трети левой 
бедренной кости; искривлена ось левой бедренной 
кости по типу «хоккейной клюшки». В структуре прок-
симальной и средней трети бедренной кости — две 
полости, содержимое которых представлено солид-
ным содержимым, вероятно, фиброзной тканью. 
На уровне дистального отдела бедренной кости 
и проксимального отдела большеберцовой кости — 
множественные участки кистовидной перестройки, 
фрагментации костной ткани, местами с нарушени-
ем целостности и истончением кортикального слоя. 
КТ-картина соответствовала ФД (полиоссальная фор-
ма) костей таза слева, левой бедренной и большебер-
цовой костей (рис. 5–7).

Рис. 3. Пациентка М. МРТ головного мозга. Микроаденома 
гипофиза с пара-инфраселлярным распространением.

Описание. Турецкое седло деформировано, в правой части 
дно турецкого седла локально углублено. Структура аденоги-
пофиза неоднородна за счет кистозно-солидного образования 
в его правой части, размерами 7×6 мм. Образование распро-

страняется в пазуху основной кости.

Рис. 4. Пациентка М. МРТ. Фиброзная дисплазия клиновидной 
кости.

Описание. Субтотальная обтурация пазухи основой кости. В ле-
вой верхнечелюстной пазухе, преимущественно по передней 
стенке, в левой клиновидной пазухе и клиновидной кости (теле 
и левом крыле), в задних ячейках решетчатого лабиринта, ба-
зилярной части затылочной кости (больше слева), в латераль-
ной стенке левой глазницы, в затылочной чешуе определяется 
диффузное утолщение костей по типу фиброзной дисплазии, 

с наличием в структуре кистозных включений.

Рис. 5. Пациентка М. Очаги фиброзной дисплазии в крыле под-
вздошной кости и в межвертельной области бедренной кости.
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• По результатам рентгеновской денситометрии 
поясничного отдела позвоночника и проксимально-
го отдела бедра снижения минеральной плотности 
костной ткани не обнаружено (табл. 2).

• На УЗИ щитовидной железы визуализированы об-
разования неоднородной структуры максимальными 
размерами до 2,6 см (EU-TIRADS 3) — в правой доле, 
до 1,5 см (EU-TIRADS 2) — в левой доле. По результатам 
лабораторных исследований — эутиреоз. Проведена 
тонкоигольная аспирационная биопсия образова-
ний щитовидной железы. Результат цитологического 
исследования пунктата щитовидной железы соответ-
ствовал классификационному критерию Bethesda I 
(материал неинформативный).
На основании проведенного обследования пациент-

ке выставлен следующий диагноз.

Основное заболевание 
Синдром МакКьюна–Олбрайта (клинически по триаде 

симптомов): акромегалия, активная стадия, частичная рези-
стентность к медикаментозной терапии аналогами сомато-

статина пролонгированного действия. Кистозно-солидная 
микроаденома гипофиза с инфраселлярным поражением. 
Полиоссальная форма ФД с вовлечением костей черепа, ви-
сочной и затылочной костей, с распространением на прида-
точные пазухи носа; левой бедренной кости, левой голени, 
таранной кости. Очаги фиброзной дисплазии в L3, L5. Ло-
кальные поражения кожи (пятна «кофе с молоком»). Много-
узловой двусторонний зоб 1-й степени по ВОЗ, эутиреоз.

Осложнение основного заболевания 
Патологические переломы конечностей. Состояние 

после патологических переломов левой бедренной кости 
от 1974 г. и 1989 г., остеосинтеза левого бедра от 1989 г., 
артродеза левого голеностопного сустава от 2011 г., кор-
ригирующей остеотомии левой голени от 2017 г.

Сопутствующие заболевания 
Артериальная гипертензия 2 степени. Дислипидемия. 

Атеросклероз брахиоцефальных артерий (стеноз 50%).
Учитывая активную стадию акромегалии, неэффек-

тивность комбинированного медикаментозного лечения 
аналогами соматостатина пролонгированного действия 
и агонистами дофамина, пациентка была консультиро-
вана нейрохирургом. Однако наличие выраженной ФД 
костей черепа представляло значительные технические 
трудности для проведения оперативного лечения, по-
этому было принято решение о продолжении лечения 
аналогами соматостатина и присоединении к терапии 
антагониста рецепторов гормона роста — пегвисоманта 
в дозе 40 мг п/к в первый день с последующим сниже-
нием дозы до 15 мг п/к ежедневно. При контрольном ис-
следовании клинико-лабораторных показателей через 
месяц после начала комбинированной терапии уровень 

Таблица 2. Результаты костной денситометрии у пациентов М., 
53 лет, и Щ., 45 лет

Результаты 
DXA

Пациент М. 
(T-критерий)

Пациент Щ. 
(Z-критерий)

L1–L4 -0,8 1,7
Neck Right -1,3 1,8
Total hip Right -0,6 2,1
Neck Left 1,9 3,3
Total hip Left 1,3 3,7

Рис. 6. Пациентка М. МСКТ таза, 3D-реконструкция. Полиос-
сальная форма фиброзной дисплазии. Зоны кистовидных 
перестроек (стрелки) в костях таза и левой бедренной кости, 
преимущественно расположенных в области подвздошной, 
лобковой костей, крестца слева, а также в проксимальной тре-

ти левой бедренной кости.

Рис. 7. Пациентка М. МСКТ левого тазобедренного сустава, коро-
нальная плоскость. Полиоссальная форма фиброзной диспла-
зии. Ось левой бедренной кости искривлена по типу «хоккей-
ной клюшки». Шеечно-диафизарный угол 97° (норма 125–135°). 
Шейка деформирована, утолщена. В структуре проксимальной 
и средней трети бедренной кости определяются две полости 
(длинные стрелки). Содержимое полостей представлено солид-
ным содержимым плотностью 65 ед. Н (фиброзная ткань). Кор-
тикальный слой на границе проксимальной и средней трети не-
равномерно утолщен с периостальными костными наслоениями 

(консолидированный перелом?) (короткая стрелка).
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ИФР-1 снизился до 179,3 нг/мл (87–238), что доказало вы-
сокую эффективность данной схемы лечения, поэтому 
пациентке было рекомендовано продолжить терапию.

Принимая во внимание наличие выраженного болево-
го синдрома, высокие показатели маркеров костной ре-
зорбции и костеобразования, пациентке была назначена 
внутривенная капельная инфузия препарата из группы 
бисфосфонатов — золедроновой кислоты в дозе 5 мг для 
лечения фиброзной дисплазии, также в связи с наличием 
дефицита витамина D были назначены насыщающие (на 8 
нед по 7000 МЕ в день), а затем поддерживающие дозы 
(по 2000 МЕ в день) колекальциферола.

Клинический случай №2 
Пациент И., 18 лет, наблюдается в ФГБУ «НМИЦ эндо-

кринологии» Минздрава России с возраста 13 лет.

Анамнез заболевания
С рождения — обширные пятна цвета «кофе с моло-

ком». В 7 лет отмечен перелом верхней трети правого 
бедра, через месяц после снятия гипсовой повязки — по-
вторный перелом, находился на скелетном вытяжении. 
С этого же возраста — деформация нижних конечностей, 
стал прихрамывать. Повторный осмотр ортопедом в 12 лет 
в связи с усилившейся хромотой, болью в поясничной об-
ласти. Выполнены рентгенография и МСКТ костей таза и бе-
дренных костей: деформация бедренных костей по типу 
пастушьего посоха, очаги фиброзно-кистозной дисплазии, 
на снимках визуализируются консолидированные перело-
мы правого и левого бедра. Было предложено оперативное 
лечение после консультации эндокринолога.

Впервые в возрасте 13 лет консультирован эндокри-
нологом, когда был заподозрен синдром МОБ, госпита-
лизирован в институт детской эндокринологии ЭНЦ. При 
осмотре: рост 152,1 см (SDS -1,16), распространенные 
пятна цвета «кофе с молоком», деформация нижних ко-
нечностей по типу пастушьего посоха, укорочение левой 
ноги, деформация черепа.

Данные лабораторных обследований в 13 лет 
Гормональный профиль: тиреотропный гормон 

(ТТГ) — 0,74 (0,53–5,27) мМЕ/л, свободный тироксин (св. Т4) — 
10,04  (10–17,7) пмоль/л, СТГ — 4   (0,1–12) нг/мл, ИФР-1 — 
495,5  (95–460) нг/мл, тестостерон — 4,42  (0,1–2,37) нмоль/л, 
пролактин биоактивный — 436 мЕд/л (N до 380), эстради-
ол — 63 (19,7–242) пмоль/л, бета хорионический гонадотропин 
человека — менее 1,2 мМЕ/мл. Проба с глюкозой на подавле-
ние СТГ: 0’ 30’ 60’ 90’ 120’: СТГ, нг/мл, 2,36–9,53–9,32–3,67–2,25 
соответственно  — подавления менее 1 нг/мл не зареги-
стрировано. Глюкоза в ходе орального глюкозотолерант-
ного теста (ОГТТ), ммоль/л: 4,57–7,15–7,35–6,18–5,9. Биохи-
мический анализ крови: фосфор 1,4 ммоль/л (1,45–1,78). 
Экскреция фосфора с мочой: TRP (трабекулярная реабсорб-
ция фосфора) 83,5% (85–95), TmP/GFR (отношение максималь-
ной канальцевой реабсорбции фосфора к скорости клубочко-
вой фильтрации) 1,08 (1,15–2,44).

Данные инструментальных исследований в 13 лет
 УЗИ щитовидной железы: эхографические призна-

ки многоузлового зоба. УЗИ мошонки: эхографические 
признаки микрокальциноза обоих яичек. МРТ голов-
ного мозга: МР-картина ФД черепа. Аденома гипофиза 

с супрапараселлярным распространением. Консульта-
ция офтальмолога: глазное дно без патологии, границы 
полей зрения в норме.

Тогда же выявлены признаки гипофосфатемическо-
го рахита на основании умеренного снижения фосфора 
в крови и минимального снижения максимальной тубу-
лярной реабсорбции фосфата.

Учитывая гормонально-активный характер образования 
гипофиза (соматотропинома) в сочетании с фиброзно-ки-
стозной дисплазией (ФКД), были назначены аналоги сомато-
статина — октреотид-депо 20 мг 1 раз в 28 дней и агонистов 
дофамина: каберголин 0,5 мг/нед. По поводу ФКД консуль-
тирован ортопедом, показаний к хирургическому лечению 
на тот момент не было. В связи с гипофосфатемическим ра-
хитом была рекомендована фосфор-обогащенная диета.

Данные лабораторных исследований в 15 лет 
Гормональный профиль: СТГ — 2,9 (0,1–12) нг/мл, ТТГ — 

0,551 (0,43–4,2) мМЕ/л, св. Т4 — 9,75 (10,1–17,9) пмоль/л, ЛГ — 
7,07 (2,5–11) Ед/л, пролактин — 259 (60–510) мЕд/л, тестосте-
рон — 16 (0,98–38,5) нмоль/л, ИФР-1 — 400,4 (95–460) нг/мл, 
ПТГ — 70,9 (15–65) пг/мл, витамин D — 18,9 нг/мл (30–60). 
Биохимический анализ крови: гипофосфатемия  — 
1,24 ммоль/л (1,45–1,78), нормокальциемия — 1,1 ммоль/л.

Данные инструментальных исследований в 15 лет
•  УЗИ щитовидной железы: эхо-признаки двусторон-

него многоузлового зоба. 
• КТ головы: по сравнению с исследованием 

от 27.09.2017 г. — рентгенологическая картина без су-
щественной динамики. КТ-признаки аденомы гипофиза. 
КТ-картина полиоссальной ФД. Сужение канала зри-
тельного нерва с двух сторон (нельзя исключить ком-
прессию зрительных нервов). Деформация и уменьше-
ние размеров глазниц и околоносовых пазух.
В 17 лет перенес перелом средней трети правой голе-

ни. По поводу ФКД консультирован ортопедом, рекомен-
довано оперативное лечение.

На рис. 8 — рентгенограмма костей таза в возрасте 
17 лет: очаги ФД в правой бедренной кости. Остеосинтез 
левой бедренной кости.

Рис. 8. Очаги фиброзной дисплазии в правой бедренной кости. 
Остеосинтез левой бедренной кости
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На фоне терапии аналогами соматостатина (Октре-
отид) 20 мг/28 дней сохранялись повышенные уровни 
ИФР-1 и СТГ, в связи с чем доза увеличена до 30 мг.

Госпитализация в отделение нейроэндокриноло-
гии и остеопатий в возрасте 19 лет.

При поступлении предъявлял жалобы на боли в го-
ленях и бедренных костях. Получал терапию: октреотид 
пролонгированного действия 30 мг глубоко в/м 1 раз 
в 4 нед, Эутирокс 50 мкг/сут.

При осмотре: телосложение правильное. Масса тела 
53,0 кг. Рост 163,7 см. Индекс массы тела 19,8 кг/м2. Кож-
ные покровы: обширные пятна цвета «кофе с молоком» 
на туловище, руках и ногах (рис. 9); акромегалоидные 
черты лица нерезко выраженные, небольшой прогна-
тизм, широкие стопы и кисти. Половое оволосение муж-
ское, половые органы развиты соответственно возрасту. 
Склеры обычной окраски. Костная система развита удов-
летворительно, движения в суставах в полном объеме 
Деформация костей черепа. Деформация бедренной 
кости по типу пастушьего посоха справа, ЧСС 62 уд/мин. 
АДД 112/85 мм рт. ст.

Данные инструментальных исследований
• МРТ головного мозга с внутривенным контрасти-

рованием: Аденома гипофиза с супраселлярным 
распространением. МР-картина фиброзной остео-
дисплазии. Субтотальное сужение наружных слухо-
вых проходов, сужение зрительных каналов на уров-
не верхней глазничной щели (рис. 10, 11).
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Рис. 9. Пятна гиперпигментации «кофе с молоком» на спине 
у пациента И.

Рис. 11. МРТ головного мозга пациента И. Очаги фиброзной 
дисплазии в затылочной кости (серая стрелка).

Описание. Асимметричная деформация костей черепа, преи-
мущественно лицевого черепа, деформация костей основания 
черепа, выраженная деформация затылочной кости (серая стрел-
ка), деформация тела и крыльев клиновидной кости; имеется пол-
ная облитерация лобных пазух, правой верхнечелюстной пазухи, 
пазух основной кости, частичная облитерация решетчатой кости, 
левой верхнечелюстной пазухи, сужение наружных слуховых про-
ходов. Структура костей изменена по типу фиброзной дисплазии.

Рис. 10. МРТ головного мозга пациента И. Аденома гипофиза 
(белая стрелка).

Описание. Полость турецкого седла деформирована — сужена 
в переднезаднем размере. В полости турецкого седла, в супра-
селлярной цистерне имеется солидное объемное образование 
неоднородной структуры, размерами 9×16×9 мм. Образование 

смещает и компримирует хиазму.
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• УЗИ щитовидной железы: эхографические призна-
ки двустороннего многоузлового зоба TIRADS 2.
На основании данных анамнеза и последнего обсле-

дования в ЭНЦ пациенту установлен следующий диагноз.

Основное заболевание 
Синдром МОБ: акромегалия, ремиссия заболевания 

на фоне проводимой терапии. Полиоссальная фиброз-
но-кистозная дисплазия. Снижение тубулярной реабсор-
бции фосфата без гипофосфатемии

Осложнение основного заболевания 
Деформация костей черепа. Деформация бе-

дренной кости по типу пастушьего посоха справа, 
состояние после реконструкции проксимально-
го отдела левой бедренной кости, патологический 
перелом верхней трети правой бедренной кости 
со смещением, остеосинтез бедренной кости в июле 
2016 г., перелом правой голени в феврале 2019  г., 
перелом костей левого предплечья с остеосин-
тезом в марте 2019 г. Вторичный гипотиреоз. 
Пациент выписан с рекомендациями продолжить те-
рапию L-тироксином в дозе 75 мкг/сут.

По поводу гормонально-активной аденомы гипофи-
за получает терапию аналогами соматостатина (октре-
отид пролонгированного действия) в дозе 30 мг 1 раз 
в 28 дней, на фоне чего сохраняется компенсация акро-
мегалии, решено продолжить лечение.

Учитывая снижение максимальной реабсорбции 
фосфата, необходимость антирезорбтивной терапии 
по поводу частых переломов, назначен колекальцифе-
рол и препараты кальция.

Для стабилизации полиоссальной формы ФКД про-
ведена инфузия золедроновой кислоты внутривенно ка-
пельно по 5 мг 1 раз в год.

Клинический случай №3 
Пациентка Щ., 45 лет, обратилась в ЭНЦ с жалобами 

на выраженные боли в левом бедре в покое, при физиче-
ской нагрузке, боли в правой части головы.

Анамнез заболевания
Считает себя больной с 44 лет, когда при проведе-

нии КТ органов грудной клетки по поводу вирусной 
пневмонии были обнаружены очаговые изменения 
в ребрах. При обследовании у онколога: маммогра-
фия — без особенностей, осмотр гинеколога с УЗИ 
органов малого таза — без особенностей, УЗИ органов 
брюшной полости — в печени солидное образование 
с гипоэхогенным «хало» 30×40 мм, УЗИ щитовидной 
железы — объем щитовидной железы 13,6 мл, узловые 
образования по задней поверхности нижней трети ле-
вой доли 20×13×13 мм (TIRADS IV), при тонкоигольной 
аспирационной биопсии: цитология — коллоидный 
зоб, фиброгастродуоденоскопия — эрозивный га-
стрит, фолликулярный бульбит, недостаточность кар-
дии. Консультирована гематологом: М-градиент не об-
наружен, общий белок 76, белок Бенс-Джонса в моче 
не обнаружен. Таким образом, миеломная болезнь ис-
ключена.

По данным однофотонной эмиссионной компью-
терной томографии КТ — сцинтиграфические при-

знаки очагового поражения костной системы. По дан-
ным позитронно-эмиссионной томографии (ПЭТ)/КТ 
с 18-фтордезоксиглюкозой (ФДГ): кистозные очаги 
верхней трети левой бедренной кости до 24×23 мм 
со склеротическим ободком, аналогичные очаги ле-
вой подвздошной кости 24×22 мм, аналогичные из-
менения бокового отрезка 3  ребра слева 36×14 мм, 
без повышенной активности ФДГ. В костях черепа без 
визуализируемых очаговых изменений, без очагов ги-
перметаболизма ФДГ.

По данным КТ головного мозга, костей черепа: допол-
нительные образования костей черепа слева (лобной, 
клиновидной). КТ-признаки правостороннего гайморита 
в фазе отека.

По результатам обследования консультирована 
в «НМИЦ ТО им. Н.Н. Приорова» МЗ РФ: признаков зло-
качественных образований не обнаружено. Измене-
ния в структуре черепа могут соответствовать ФД либо 
проявлениям гиперпаратиреоза. Изменения в ребрах, 
подвздошной, бедренной костях в первую очередь диф-
ференцируются между множественными кистами в ча-
стичной репарации и ФД.

При обследовании по месту жительства 
по результатам лабораторного исследования: ПТГ 
от 11 до 29 пмоль/л, PINP 34,5 нг/мл, кальций общий 
2,41 ммоль/л, фосфор 0,89 ммоль/л, кальций ионизи-
рованный 1,04 ммоль/л, витамин D 51,4 нг/мл. Кальций 
в суточной моче 4,53 ммоль/сут.

Из активного расспроса известно, что принима-
ет колекальциферол по 5000 МЕ ежедневно в течение 
последних 6 мес, а также тирозол 5 мг 2 раза в неделю 
по назначению эндокринолога по месту жительства 
в связи с диагнозом субклинического тиреотоксико-
за (по данным лабораторных исследований на момент 
консультации: ТТГ 0,34, св. Т4 14,5 — в референсном 
интервале). Переломы, травмы, мочекаменную болезнь 
отрицает.

Менструации с 11 лет, нерегулярные. Беременно-
сти: 2, в течение 7 лет — бесплодный брак, далее через 
6 лет беременность, закончившаяся родами. Роды: 1.

При объективном осмотре в отделении: рост 
171  см, вес 103 кг, ИМТ=35,2 кг/м2, АД 130/90 мм рт. ст., 
ЧСС 67 в минуту. Status localis: На коже левого плеча, об-
ласти локтя, левой лопатки, левой половины грудной 
клетки обращают на себя внимание участки гиперпиг-
ментации по типу «пятен цвета кофе с молоком», которые 
наблюдаются с момента рождения пациентки (рис. 12).

Рис. 12. Пятна «кофе с молоком» на руке у пациентки Щ.
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Данные инструментальных исследований
• УЗИ щитовидной железы: в правой доле образо-

вания размерами до 1,8 см (EU-TITADS 3), в перешей-
ке-правой доле размерами до 1,6 см (EU-TIRADS  4); 
в левой доле размерами до 0,9 см (EU-TIRADS 4); 
конгломератное образование размерами до 2,8 см 
(EU-TIRADS 3). В местах их типичного расположения 
околощитовидных желез и зонах возможной экто-
пии, доступных для УЗИ, дополнительных объемных 
образований не выявлено. Проведена тонкоигольная 
аспирационная биопсия образований щитовидной 
железы. Результат цитологического исследования 
пунктата щитовидной железы соответствовал класси-
фикационному критерию Bethesda I (материал неин-
формативный).

• По результатам рентгеновской денситометрии 
поясничного отдела позвоночника и проксимально-
го отдела бедра снижения минеральной плотности 
костной ткани не обнаружено (табл. 2).

• МРТ головного мозга с внутривенным контрасти-
рованием: МР-признаки полиоссальной фиброзной 
дисплазии (см. описание). Умеренный экзофтальм. 
Умеренное расширение конвекситальных субарах-
ноидальных пространств. МР — данных за очаговые 
изменения вещества головного мозга не получено 
(рис. 13, 14).

• ПЭТ-КТ, МСКТ скелета в ЭНЦ: в левых отделах лоб-
ной кости (рис. 15), в клиновидной кости, теле и ле-
вой ветви нижней челюсти определяется расшире-
ние границ кости, уплотнение структуры по типу 

«матового стекла». Также визуализируются участки 
разряжения и уплотнения 3–6 ребер слева, грудных 
и поясничных позвонков, S1 позвонка. Аналогичные 
изменения в проксимальных отделах левой бедрен-
ной кости, теле и гребне левой подвздошной кости 
(рис. 16). Выявленные изменения костей соответству-
ют полиоссальной форме ФД.
На основании проведенного обследования пациент-

ке выставлен диагноз.

Основное заболевание. 
Синдром МОБ с полиоссальной формой ФД (с пора-

жением костей черепа, ребер, левой подвздошной ко-
сти, левой бедренной кости, тел грудных позвонков), 
трофическими изменениями кожи в виде кофейных пя-
тен и вторичным гипогонадизмом вследствие масс-эф-
фекта фиброзных кист черепа.

Сопутствующие заболевания. 
Многоузловой двусторонний зоб (объем щитовидной 

железы 19 мл), эутиреоз. Нарушение гликемии натощак.
Во время госпитализации проведен поиск возможных 

эндокринных патологий, встречающихся при синдро-
ме МОБ (табл. 1): исключены болезнь Иценко–Кушинга, 
акромегалия, гиперпролактинемия, первичный гипер-
паратиреоз. Отмечается снижение уровня ЛГ при уровне 
эстрадиола в пределах референсного интервала, нали-
чие олигоменореи как проявление гипогонадотропного 
гипогонадизма вследствие возможного масс-эффекта 
фиброзных кист черепа.

Рис. 13. Пациентка Щ. МРТ головы: фиброзная дисплазия 
в левой скуловой кости.

Описание. Асимметричная деформация и утолщение костей 
черепа с разрастанием фиброзной ткани: скуловых костей, 
больше слева, с умеренной деформацией латеральной стенки 
левой орбиты. Глазные яблоки выстоят кпереди, задний кон-
тур расположен кзади от межскуловой линии справа на 6,4 мм, 

 слева на 7,3 мм (норма 9,9+/-1.7 мм).

Рис. 14. Пациентка Щ. МРТ головы. Фиброзная дисплазия тела 
клиновидной кости с облитерацией задней части клиновидных 

пазух.

Описание. Гипофиз деформирован, имеет вогнутый верхний 
контур, размеры: вертикальный — 4,5 мм, поперечный — 
16 мм, переднезадний — 12 мм. Структура аденогипофиза од-
нородна, воронка расположена по средней линии, задняя доля 

гипофиза имеет типичный сигнал и локализацию.
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В отделении проведена инфузия препарата золедро-
новой кислоты 5 мг как единственное возможное меди-
каментозное лечение ФД с целью стабилизации костных 
изменений.

ОБСУЖДЕНИЕ

Синдром МОБ в «классическом» варианте представ-
ляет собой сочетание триады признаков: ФД костей, ППР, 
наличия поражений кожи в виде появления пятен цвета 
«кофе с молоком».

Несмотря на то что первое описание МОБ было 
в 1936 г., имеются исторические сведения о пациенте 
Tegerencee, который был гигантом ростом 235 см, умер 
в возрасте 25 лет в 1876 г., его скелет хранится в институ-
те патологии Мюнхенского университета, где было уста-
новлено, что он страдал ФД [8].

Гиперактивность аденилатциклазной системы при син-
дроме МОБ обуславливает развитие различных эндокрино-
патий, таких как ППР (до 85% у девочек), гипертиреоз, мно-
гоузловой зоб, акромегалия, гиперпролактинемия, синдром 
Кушинга, гипофосфатемический рахит. По данным различ-
ных литературных источников, патология щитовидной же-
лезы встречается у 2/3 пациентов, акромегалия — у 20–30%.

При анализе 112 случаев синдрома МОБ, сочета-
ющихся с акромегалией, средний возраст пациентов 

Рис. 15. Пациентка Щ. МСКТ, аксиальная плоскость. Полиоссальная форма фиброзной дисплазии. Уплотнение структуры левых 
отделов лобной кости и клиновидной кости.

Рис. 16. Пациентка Щ. МСКТ, криволинейная реконструкция. 

Полиоссальная форма фиброзной дисплазии. Разряжение струк-
туры костей с сохранением трабекулярного рисунка без деструк-
ции кортикального слоя в проксимальных отделах левой бедрен-

ной кости, теле и гребне левой подвздошной кости (стрелки).
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 составил 24,4 года с разбросом от 3 до 64 лет. В наших 
случаях это были пациенты 18, 47 и 53 лет, только у па-
циента 18 лет диагноз МОБ выставлен в 13 лет, а у жен-
щин — в 47 и 52 года. По данным анамнеза явных призна-
ков ППР ни у кого в детстве не было [9].

В серии 112 случаев МОБ и акромегалии полиоссаль-
ная форма ФД с поражением костей черепа наблюдалась 
у 109 из 112 пациентов, гипертиреоз — у 21%, гиперпролак-
тинемия разной степени выраженности — у 81%, синдром 
Кушинга центрального генеза — у 4 пациентов. Поскольку 
данные о пациентах собирались в течение многих лет, дан-
ные о МРТ и КТ головного мозга были только у 95 человек. 
Аденомы гипофиза были подтверждены гистологически 
после отмены у 52, в 72% случаев — это были макроаде-
номы, зрительные расстройства — у 43%. Из-за техниче-
ских трудностей нейрохирургическое лечение проведено 
25 больным с достижением ремиссии только у 3 пациентов 
(12%). Авторы отмечают, что в ряде случаев МОБ и акроме-
галии может наблюдаться гиперплазия соматотрофов без 
образования аденомы, что у некоторых пациентов под-
тверждалось гистологически, а иногда и на аутопсии. За пе-
риод наблюдения умерли 11 из 112 больных.

В представленных нами случаях у всех пациентов 
наблюдались полиоссальная форма ФД с поражением 
костей черепа, нижних конечностей, ребер, пигмент-
ные изменения кожи с рождения по типу пятен «кофе 
с молоком», многоузловой зоб. У пациентов 1 и 2 диа-
гностирована СТГ-продуцирующая аденома гипофиза 
с акромегалией мягкого течения, компенсированной 
медикаментозной терапией. У пациентки 3 на фоне 
многоузлового зоба был кратковременный эпизод суб-
клинического тиреотоксикоза [11], а также признаки 
гипогонадотропной опсоменореи. Отличительной осо-
бенностью пациента 2 было выявление мягкой формы 
гипофосфатемического рахита, также описываемого 
в рамках синдрома МОБ [12].

Необходимо отметить, что клинические признаки за-
болевания, помимо пигментных пятен с рождения, у всех 
пациентов начались с костных проявлений: у 1 и 2 паци-
ентов с детства, сопровождались переломами нижних 
конечностей, у пациентки 3 боли в костях появились 
только в 46 лет. Особенностью случая 3 является долгий 
путь к постановке диагноза ФКД, несмотря на яркие рент-
генологические проявления: через онкопоиск, диагноз 
гиперпаратиреоза, что вызвало сильную тревожность 
и элементы депрессии. Ни в одном случае заболевания, 
даже несмотря на переломы, не выявлено снижения ми-
неральной плотности кости.

Все 3 пациента были детально обследованы в отно-
шении различных эндокринопатий, в двух случаях под-
тверждена акромегалия. Тактика ведения пациентов 
с синдромом МОБ в сочетании с эндокринопатиями не-
сколько отличается от общепринятых принципов. При 
синдроме МОБ часто встречаются аденомы смешанного 
характера — чаще всего соматопролактиномы, поэтому 
важно обращать внимание на наличие клинических при-
знаков гиперпролактинемии и акромегалии, исследо-
вать пролактин, ИФР-1 и в сомнительных случаях опре-
делять уровень СТГ в ходе ПГТТ [8].

При синдроме МОБ с акромегалией следует рассмо-
треть тактику ведения в сторону консервативного ле-
чения, а не радикального удаления аденомы гипофиза, 

так как в обоих представленных случаях проявления 
ФКД в костях черепа создают определенные техниче-
ские трудности для нейрохирургического лечения. Пре-
паратами 1-й линии являются аналоги соматостатина 
пролонгированного действия, при неэффективности  — 
в комбинации с антагонистом рецептора гормона ро-
ста  — пегвисомантом [5, 13]. Гиперпролактинемия при 
синдроме МОБ хорошо поддается лечению агонистами 
дофамина — каберголином [5, 14, 15]. Хирургическое 
удаление аденомы гипофиза применяется только в слу-
чаях неэффективности медикаментозной терапии, по-
скольку поражение гипофиза при синдроме МОБ может 
иметь диффузный характер, что обуславливает отсут-
ствие четкой визуализации аденомы гипофиза на МРТ. 
Поэтому при синдроме МОБ хирургическое лечение 
обычно представляет собой тотальную гипофизэктомию, 
которая в последующем снижает качество жизни пациен-
тов [5, 10]. В представленных нами 1 и 2 случаях медика-
ментозная терапия оказалась эффективной. В 1-м случае 
это были аналоги соматостатина длительного действия 
в сочетании с пегвисомантом, во 2-м — только аналоги 
соматостатина.

ФД из всех клинических проявлений синдрома МОБ 
(за исключением синдрома Кушинга) в большей степени 
снижает качество жизни пациентов. В первую очередь 
это связано с наличием болевого синдрома, который вы-
нуждает пациентов постоянно принимать нестероидные 
противовоспалительные препараты в большом количе-
стве, что повышает риски возникновения заболеваний 
желудочно-кишечного тракта, почек, сердечно-сосуди-
стой системы [1]. При наличии невропатической боли ре-
комендуется в качестве терапии рассмотреть прием нети-
пичной анальгетической линии терапии — амитриптилин, 
прегабалин, дулоксетин [1, 16]. В последнее время с целью 
уменьшения болевого синдрома стали рассматривать ис-
пользование препаратов группы бисфосфонатов [14, 16]. 
Например, проводили исследование возможности при-
ема алендроната, которое показало низкую эффектив-
ность препарата для уменьшения болевого синдрома 
при ФД костей [17]. По результатам данного исследования 
в группе, которая принимала алендронат, отмечались по-
ложительные эффекты в виде снижения маркера костной 
резорбции — N-концевого телопептида коллагена 1 типа 
через 18 мес, а также увеличения плотности костей, но без 
значимых визуализационных изменений. Однако было 
доказано, что прием алендроната никак не влияет на бо-
левой синдром [17].

Золедроновая кислота — это аминобисфосфонат 
III поколения, который в настоящее время использует-
ся у взрослых пациентов с различными костными за-
болеваниями: этот препарат подходит для пациентов 
с метастазами при раке простаты или молочной желе-
зы, применяется для лечения постменопаузального 
остеопороза, а также у пациентов с болезнью Педжета. 
Золедроновая кислота обладает антирезорбтивной ак-
тивностью, т.е. ингибирует активность остеокластов как 
напрямую, так и опосредованно, тем самым улучшая 
костный метаболизм. По данным гистологических ис-
следований, при ФД в пораженных костях преоблада-
ют остеокласты, что обуславливает высокую скорость 
резорбции костей [18]. Причина болевого синдро-
ма при ФД не установлена, однако показана высокая 
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 эффективность  применения золедроновой кислоты для 
уменьшения болевого синдрома [19]. Описаны случаи 
успешного применения золедроновой кислоты в педи-
атрической практике для лечения болевого синдрома 
при краниофасциальной форме ФД [19], а также эффек-
тивности и безопасности применения золедроновой 
кислоты в течение 4 лет у пациента с полиоссальной 
формой ФД — поражением костей черепа, ребер [20]. 
Учитывая эти данные, всем нашим пациентам назначено 
лечение 5 мг золедроновой кислоты 1 раз в год с даль-
нейшим динамическим наблюдением и определением 
длительности лечения.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Синдром МОБ — редкое генетическое заболевание, 
характеризующееся многообразием клинических про-
явлений с поражением костной системы, кожи и эндо-
кринопатий. Представленные клинические примеры 
демонстрируют диагностические трудности и в ряде 
случаев — позднее выявление заболевания. Для ранней 
постановки диагноза необходимо распространение зна-
ний об этом заболевании среди рентгенологов, травма-
тологов, ортопедов, эндокринологов, педиатров (пятна 
«кофе с молоком», как правило выявляются с рождения), 

ревматологов, нейрохирургов. Тактика лечения подби-
рается индивидуально, в зависимости от проявлений 
заболевания. Лечение ФД разработано слабо, примене-
ние бисфосфонатов, в частности золедроновой кислоты, 
применяется по индивидуальным показаниям, преиму-
щественно у пациентов с выраженным болевым синдро-
мом и высокими показателями костного обмена.
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