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Резюме
Фиброзная дисплазия (ФД) – редкая костная патология, при которой нормальная костная ткань замещается фиброзной. 
Сопутствующие сосудистые аномалии описывались крайне редко. Настоящее наблюдение представляет редкое сочета-
ние полиоссальной ФД на фоне синдрома Мак Кьюна – Олбрайта (СМОБ) с интраоссальной артериовенозной фистулой, 
локализующейся в области основания черепа. Обсуждаются патогенез зрительных нарушений, а также возможность 
диагностики подобных сочетанных пороков развития и опции хирургического лечения.
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Цель работы – описание редкого клинического наблюдения, а также анализ литературы, посвященной сочетанию ФД 
и сосудистых аномалий развития.
Представлено клиническое наблюдение пациентки с полиоссальной ФД на фоне СМОБ и интраоссальной артериовеноз-
ной фистулой.
При появлении признаков развития аневризмальных костных кист у пациентов с ФД возможно включение в план пред-
операционного исследования компьютерной томографической ангиографии с решением вопроса о необходимости селек-
тивного ангиографического исследования и возможной эмболизации патологических сосудов перед проведением откры-
того вмешательства.
Ключевые слова: фиброзная дисплазия, интраоссальная артериовенозная фистула, аневризмальная костная киста, 
синдром Мак Кьюна – Олбрайта
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Abstract
Fibrous dysplasia (FD) is a rare bone disorder in which normal bone tissue is replaced by fibrous tissue. Concomitant vascular 
abnormalities are described extremely rare. The present observation represents a combination of polyossal FD on the background 
of McCune – Albright syndrome (MAS) with intraossal arteriovenous skull base fistula. The paper presents pathogenesis of 
visual disorders, possibility of diagnosing such combined malformations and surgical treatment options.
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The aim is to describe a rare clinical observation, to analyze the literature of the FD and vascular developmental abnormalities 
combination.
The article presents a clinical observation of a patient with polyossal FD on the background of MAS and intraossal arteriovenous 
fistula.
The presented observation describes a rare combination of polyossal FD on the background of MAS and intraossal arteriovenous 
fistula, the genesis of the combination of which remains currently unknown. If signs of the aneurysmal bone cyst development appear 
in patients with FD, it is possible to introduce CT-AG studies into the preoperative study plan and resolve the issue of the need for 
selective angiographic examination and possible embolization of pathological vessels before open resection of pathological bone tissue.
Keywords: fibrous dysplasia, intraossal arteriovenous fistula, aneurysmal bone cyst, McCune – Albright syndrome
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Упоминания о сосудистых аномалиях, ос-
ложнявших течение заболевания у пациентов 
с ФД, представлены лишь в нескольких публи-
кациях [9–16]. Настоящее наблюдение демон-
стрирует редкое сочетание полиоссальной ФД 
у пациента с СМОБ и интраоссальной артерио-
венозной фистулы, локализовавшейся в костях 
основания черепа. Обсуждается патогенез зри-
тельных нарушений, а также возможность диа-
гностики подобных сочетанных пороков разви-
тия и опций хирургического лечения.

Клиническое наблюдение
Пациентка, 14 лет, обратилась в Нацио-

нальный медицинский исследовательский 
центр нейрохирургии им. акад. Н. Н. Бурденко 
(Москва) с жалобами на резкое снижение зре-
ния на оба глаза практически до слепоты, го-
ловные боли. Из анамнеза известно, что у па-
циентки с 1-го года жизни наблюдались мен-
струалоподобные выделения. При обследова-
нии в 1,5 года в эндокринологическом стацио-
наре диагностировано гонадотропин-независи-
мое преждевременное половое развитие (ППР) 
в сочетании с полиоссальной ФД, на основании 
чего установлен диагноз «СМОБ». В возрасте 9, 
10 и 11 лет оперирована в условиях отделения 
детской челюстно-лицевой хирургии по поводу 
прогрессирующего очага ФД костей лицевого 
скелета слева. При компьютерно-томографи-
ческих (КТ) исследованиях в динамике выяв-
лено распространенное полиоссальное пораже-
ние костей свода и основания черепа (рис. 1, а). 
Осмотр окулиста за два года до настоящего об-
ращения не выявил нейроофтальмологической 
симптоматики, кроме небольшого экзофтальма 

Введение
Фиброзная дисплазия (ФД) – редкая кост-

ная патология, при которой нормальная кост-
ная ткань замещается фиброзной. ФД составля-
ет 5 % всех доброкачественных поражений ко-
стей [1] с частотой встречаемости 1:5000-10 000 
человек [2–4]. У пациентов может наблюдать-
ся поражение одной кости (монооссальная ФД) 
или нескольких костей (полиоссальная ФД). 
Монооссальные формы составляют 75–80 % на-
блюдений в структуре данной патологии. Так-
же полиоссальная ФД может являться состав-
ным компонентом синдрома Мак Кьюна – Ол-
брайта (СМОБ). В состав последнего, кроме по-
лиоссальной ФД, входят такие проявления, как 
пятна «кофе с молоком» на коже и гиперфунк-
ция различных эндокринных органов [2]. Пато-
генез СМОБ связан со спонтанной соматической 
мутацией в гене GNAS, который кодирует аль-
фа-субъединицу сигнального белка Gs. Пред-
полагаемая распространенность заболевания – 
1:100 000 [5]. Злокачественная трансформация 
ФД встречается в 0,5 % наблюдений, однако 
риск малигнизации может быть в 10 раз выше 
у пациентов, ранее проходивших курс радиоте-
рапии [6]. Чаще всего при ФД в составе СМОБ 
поражаются кости свода и основания черепа, 
проксимальный отдел бедренной кости и ребра 
[7], причем краниофациальная область поража-
ется в 90 % наблюдений, а передняя часть осно-
вания черепа – более чем в 95 % [8]. В зависимо-
сти от типа и локализации ФД симптомы могут 
быть различными и включают в себя деформа-
цию и асимметрию лица, зрительные наруше-
ния, тугоухость, нарушение носового дыхания, 
боли, аномалии прикуса и др.
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слева. За 6 месяцев до настоящего обращения 
стали беспокоить головные боли и головокру-
жения. За неделю до настоящего обращения 
стала жаловаться на «пятно перед левым гла-
зом». Зрение быстро ухудшалось, особенно бы-
стро отмечалось снижение зрения на правый 
глаз. Все это происходило на фоне головных бо-
лей, которые купировались анальгетиками. За 
5 суток до настоящей госпитализации левый 
глаз ослеп. При КТ-исследовании была выяв-
лена кистозная трансформация диспластиче-
ской ткани в области решетчатой кости и тела 
клиновидной кости с признаками кровоизлия-
ния (рис. 1, б–д). Госпитализирована в Первое 
детское отделение для обследования и хирур-
гического лечения в объеме парциального уда-
ления патологической костной ткани свода и 

основания черепа, удаления интраоссальной 
гематомы, декомпрессии зрительных нервов.
При поступлении в стационар в клиниче-

ской картине отмечалась деформация лице-
вого скелета преимущественно в лобно-височ-
но-орбитальной области слева, экзофтальм OS. 
В неврологическом статусе – без очаговой сим-
птоматики, за исключением зрительных нару-
шений.
При поступлении в стационар нейрооф-

тальмолог выявил резкое снижение остроты 
зрения (OD=0,005; OS=0,0). При периметрии 
OD выявлена обширная центральная ското-
ма. Экзофтальм OS – 4 мм, эписклеральные со-
суды расширены. Картина глазного дна: OD – 
диск зрительного нерва ярко-розовый, носовая 
граница четкая, легкая нечеткость височной 

а б в

г д е 
Рис. 1. Результаты нейровизуализационного обследования пациентки до хирургического лечения: а – КТ за 2 года до 
госпитализации – гетерогенные включения в структуре патологической костной ткани основания черепа; б, в – сагиттальная 
КТ-реконструкция, выявляющая появление литического очага в области тела решетчатой и клиновидной костей (изо/
гиперинтенсивный сигнал (в)); г, д – компрессия зрительных нервов кистозным образованием, многочисленные кистозные 
включения в ткань ФД; е – МРТ Т1-ВИ, гетерогенный сигнал в области аневризмальной костной кисты
Fig. 1. The results of the neuroimaging examination of the patient before surgical treatment: а – CT scan 2 years before 
hospitalization – heterogeneous inclusions in the structure of the skull base pathological bone tissue; б, в – sagittal CT 
reconstruction revealing the appearance of a lytic focus in the area of the ethmoidal and sphenoidal bone bodies (iso/hyperintensive 
signal (в)); г, д – the optic nerve compression by a cystic formation, numerous cystic inclusions in the FD tissue; е – MRI T1-WI, 
heterogeneous signal in the ABC area
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границы, без явного отека, вены полнокров-
ны, извиты; OS – диск зрительного нерва гипе-
ремирован, отечен, проминирует в стекловид-
ное тело, рисунок и границы нечеткие за счет 
отека, вены полнокровны, извиты. Ультразву-
ковое исследование (УЗИ) зрительных нервов: 
справа – 6,3 мм, слева – 6,7 мм.
По данным КТ выявлена кистозная транс-

формация диспластической ткани в области 
решетчатой кости и тела клиновидной кости 
с признаками кровоизлияния в полость анев-
ризмальной костной кисты (АКК), вызываю-
щей двустороннюю компрессию зрительных 
нервов (рис. 1, б–д). При магнитно-резонансной 
томографии (МРТ) выявлено распространен-
ное поражение костей основания черепа с при-
знаками левостороннего экзофтальма, ком-
прессии зрительных нервов. Других призна-
ков интракраниальных патологических обра-
зований не выявлено (рис. 1, е).
Проведено хирургическое лечение: выпол-

нен бикоронарный разрез мягких тканей, мо-
билизован кожно-апоневротический лоскут. 
Выявлено большое количество сосудов, прохо-
дивших в надкостнице, мобилизация которой 
сопровождалась интенсивным кровотечением. 
Скелетированы стенки глазниц с двух сторон. 
Проводили постоянный этапный гемостаз с ис-
пользованием хирургического воска. Кость ро-
зоватого цвета, выбухала, что типично для ФД. 
Наложен ряд трефинационных отверстий в об-
ласти чешуи лобной кости слева, кровотечение 
останавливали воском. Начато удаление пато-
логической костной ткани при помощи кост-
ных кусачек и высокоскоростной фрезы. Пато-
логическая ткань макроскопически полностью 
соответствовала характеристикам фиброзной 
дисплазии, отмечались небольшие включения 
фиброзно-кистозных участков, в строме прохо-
дили крупные сосуды, кровотечение из кото-
рых происходило под высоким давлением. Ре-
зецирован надглазничный край лобной кости 
слева, передние 2/3 крыши левой глазницы, 
частично чешуя лобной кости, толщина кото-
рой достигала 5–6 см. В медиальных отделах 
крыши глазницы вскрылась полость, из кото-
рой поступала гемолизированная кровь. При 
попытке дальнейшей резекции крыши глазни-
цы отмечалось профузное артериальное крово-

течение, которое было остановлено тампона-
дой марлевой турундой с левомеколем. На этом 
было решено операцию завершить для про-
ведения ангиографического исследования и 
определения возможности эмболизации пато-
логических сосудов.
Пациент переведен в рентгеноэндоваску-

лярную операционную. Катетеризированы и 
ангиографированы левая и правая внутренняя 
сонная артерия (ВСА) и наружная сонная ар-
терия (НСА). Выявлена обширная внутрикост-
ная артериовенозная фистула в области осно-
вания передней черепной ямки. Основными 
афферентами являлись многочисленные мел-
кие конечные ветви обеих верхнечелюстных 
артерий и многочисленные веточки обеих глаз-
ных артерий (рис. 2, а, б). При этом в проекции 
орбит формировались вытянутые крупные ве-
нозные полости, которые впадали в обширную 
венозную полость в области основания чере-
па, расположенную по средней линии (рис. 2, 
в, г). Четко визуализировать дальнейший отток 
из данной полости не представлялось возмож-
ным. Гайд-катетер установлен в правую НСА. 
По катетеру проведен микрокатетер с микро-
проводником. Катетеризирована афферентная 
ветвь правой верхнечелюстной артерии до ее 
дистальных сегментов. Произведена эмболи-
зация неадгезивной клеевой композицией. До-
биться убедительного распространения клея 
в венозные полости рядом с глазными артерия-
ми не удалось. При контрольной ангиографии 
данная полость на основании черепа не кон-
трастировалась (рис. 2, д, е).
После операции пациентка переведена в от-

деление на 1-е сутки. На 5-е сутки после опера-
ции проведена контрольная церебральная то-
тальная и селективная ангиография. Выполне-
ны последовательная катетеризация и контра-
стирование правой и левой ОСА. На получен-
ных ангиограммах явных признаков наличия 
сосудистой сети в проекции ранее эмболизиро-
ванных сосудов не выявлено. Мозговые сосуды 
без особенностей (рис. 3).
После ангиографии проведено хирургиче-

ское лечение – ревизия операционной раны, 
парциальное микрохирургическое удаление 
очага фиброзной дисплазии краниоорбиталь-
ной области слева, пластика костного дефек-
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а б 

в г 

д е 

Рис. 2. Этапы эндоваскулярного лечения: а, б – ангиограммы левой и правой ВСА; в, г – ангиограммы левой и правой НСА; д, 
е – краниограммы после эмболизации артериовенозной фистулы клеевой композицией
Fig. 2. Stages of the endovascular treatment: а, б – angiograms of the left and right ICA; в, г – angiograms of the left and right ECA; 
д, е – craniograms after the AVF embolization with an adhesive composition
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та в лобно-орбитальной области слева. Отки-
нут кожный лоскут, раневой канал раскрыт, 
стенки разведены. Визуализирован располо-
женный в области костного дефекта марлевый 
тампон, который после обильной ирригации 
удален. Выявлено, что в области кистозной по-
лости признаков гематомы нет, визуализиро-
ваны множественные широкопросветные со-

суды, которые были облитерированы клеевой 
композицией (рис. 4, а). Учитывая риск разви-
тия профузного кровотечения, решено было не 
проводить иссечение последних. Учитывая от-
сутствие объемного воздействия в области ука-
занной полости, решено воздержаться от до-
полнительной резекции кости в области разру-
шенных каналов зрительных нервов. Выпол-

а б 

Рис. 3. Контрольная ангиография: а – общая сонная артерия слева; б – общая сонная артерия справа. Патологических 
сосудов не выявлено
Fig. 3. Control angiography: а – the left CCA; б – the right CCA. No pathological vessels were detected

а б 
Рис. 4. Интраоперационное фото: полость аневризмальной костной кисты, в которой визуализируются патологические 
сосуды, эмболизированные клеевой композицией (а); гистологический микропрепарат, окраска гематоксилин-эозином 
(100) (б). Незрелые костные трабекулы с наличием волокон Шарпи (черная стрелка), окруженные соединительнотканным 
матриксом, в котором визуализируются сосудистые полости (красные стрелки)
Fig. 4. Intraoperative photo: the AВC cavity, in which pathological vessels embolized with an adhesive composition are visualized 
(а); histological micropreparation, stained with hematoxylin-eosin (100) (б). Immature bone trabeculae with the presence of 
Sharpie fibers (black arrow), surrounded by a connective tissue matrix in which vascular cavities are visualized (red arrows)
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нен гемостаз с использованием хирургической 
марли Тахокомб. Из Палакоса сформирована 
пластина, при помощи которой закрыт кост-
ный дефект.
Течение послеоперационного периода – без 

особенностей. При контрольном осмотре ней-
роофтальмолога на 8-е сутки после операции: 
острота зрения OD = 1,0; OS = 0. Поле зрения 
OD – в норме. Глазное дно: OD – диск зритель-
ного нерва ярко-розовый, носовая граница чет-
кая, легкая нечеткость височной границы, без 
отека, вены полнокровны; OS – диск зритель-
ного нерва светло-розовый, светлее височная 
половина, рисунок и границы нечеткие за счет 
небольшого отека, вены полнокровны, извиты. 
По сравнению с осмотром до операции, отмеча-
лось полное восстановление зрительных функ-
ций правого глаза: повышение остроты зрения 
до 1,0, регресс дефекта поля зрения. Слева со-
хранялся амавроз и небольшой отек диска зри-
тельного нерва.
Патоморфологическое исследование биопта-

та выявило, что среди различной степени зре-
лости костных балок без выраженного остео-
бластического края с волокнами Шарпи отме-
чались разрастания соединительной ткани, со-
держащие преимущественно веретеновидной 
формы мелкие клетки типа фибробластов. Об-
ращало на себя внимание большое количество 
сосудистых полостей (рис. 4, б).
Контрольное КТ-исследование не выявило 

послеоперационных осложнений, положение 

полимерного имплантата удовлетворительное 
(рис. 5, б). На 8-е сутки после операции паци-
ентка в удовлетворительном состоянии выпи-
сана по месту жительства.
Катамнестическое обследование через 1 год 

после операции выявило сохраняющийся амав-
роз на OS с полным восстановлением функций 
OD. Острота зрения: OD = 1,0, OS = 0; поле зре-
ния OD – в норме. Глазное дно: OD – диск зри-
тельного нерва ярко-розовый, границы четкие, 
сосуды без особенностей; OS – диск зрительно-
го нерва бледный, границы четкие, сосуды су-
жены.

Обсуждение
Краниофациальная область является наи-

более часто поражаемой у пациентов с ФД [17], 
патологическая ткань может выявляться в лоб-
ной, решетчатой, клиновидной и верхнече-
люстных костях. Клиническими проявления-
ми ФД чаще всего являются деформация лица, 
экзофтальм и головные боли. Нарушение зре-
ния является наиболее распространенным не-
врологическим симптомом, вызванным фи-
брозной дисплазией [18]. Острая потеря зрения 
может возникать в связи с развитием мукоцеле 
[19–23], кровоизлияниями [20, 24, 25] или АКК 
[20], а также стенозированием зрительных ка-
налов [19, 26–28]. Потеря зрения у пациентов 
с ФД объясняется влиянием нескольких воз-
можных факторов. Ряд авторов [19, 20, 29] свя-
зывали снижение зрения со сдавлением зри-

а б 

Рис. 5. 3D-КТ-реконструкции костей черепа до (а) и после хирургического лечения (б)
Fig. 5. 3D CT reconstruction of the skull bones before (a) and after surgical treatment (б)
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тельных нервов в области стенозированных 
зрительных каналов. Другие упоминают в ка-
честве механизмов смещение глазного яблока 
новообразованием с тракцией зрительного не-
рва [27, 28] и компрессию кистозными образо-
ваниями, такими как АКК [20]. Сужение зри-
тельного канала в редких случаях может при-
вести к компрессии нерва и потере зрения, осо-
бенно у пациентов с повышенным уровнем гор-
мона роста на фоне СМОБ [30].
Для ФД характерна возрастная закономер-

ность развития болезни. Хотя мутация в гене 
GNAS возникает на ранних этапах эмбриоге-
неза, поражения при ФД становятся клиниче-
ски заметными в раннем детском возрасте и, 
как правило, прогрессируют до окончательно-
го формирования скелета [31–33]. После это-
го не происходит образования новых очагов 
поражения и существенного расширения су-
ществующих поражений. Рентгенологические 
признаки ФД также меняются с возрастом. КТ-
картина ФД в детском возрасте проявляется 
в виде однородных изменений типа «матового 
стекла» и может становиться с течением време-
ни более гетерогенной [3], являющейся прояв-
лением кистозной трансформации. Как прави-
ло, эти изменения начинаются сразу после пу-
бертата и продолжаются в дальнейшем [34].
Первое сообщение о ФД включало в себя 

описание кистозной дегенерации как вторич-
ного признака. Микроскопически очаговая де-
генерация с кровоизлиянием в очаге ФД при-
водила к образованию вторичных кист с мно-
гоядерными гигантскими клетками [35]. Хотя 
11–31 % поражений ФД классифицируют-
ся как поражения «кистозного типа», только 
Martinez et al. при гистологическом исследо-
вании описали истинные кисты, заполненные 
жидкостью [36–38]. Патогенез простых кост-
ных кист еще не выяснен, однако все чаще вы-
сказывается мнение, что простые и АКК явля-
ются различными гистологическими проявле-
ниями одного и того же процесса [39]. Предпо-
лагается, что кистозные поражения возника-
ют в результате провоцирующего кровоизлия-
ния разрушения внутрикостного сосудистого 
русла. Нарушение циркуляции крови может 
привести к образованию простой костной ки-
сты, в то время как персистирование кровото-

ка в полости гематомы приводит к формиро-
ванию АКК [40].
АКК представляют собой доброкачествен-

ные геморрагические поражения костей, ко-
торые диагностируются рентгенологически по 
характерному многокамерному виду и нали-
чию линий жидкости. Несмотря на свою ред-
кость, АКК при ФД являются хорошо извест-
ным явлением [41, 42] со встречаемостью до 5 % 
при краниофациальной ФД [43]. Кроме того, 
известно, что ткань при ФД является высоко-
васкуляризированной. McIntosh et al. [44] об-
наружили, что у большинства пациентов с ФД 
был повышен сердечный индекс покоя, отмеча-
лась кардиомегалия и т. д. Это позволило пред-
положить, что поражения ФД содержат функ-
ционирующие АВФ. Эти гиперваскулярные из-
менения выявляются при гистологических ис-
следованиях ФД в виде расширенных сосудов 
и очагов кровоизлияний [45]. В редких наблю-
дениях повышенная васкуляризация ткани 
ФД клинически подтверждается наличием АВ-
фистул [12, 14] и АВМ [10, 13]. Развитие АКК 
может быть обусловлено наличием артериове-
нозных шунтов в ткани ФД [46, 47].
Представленное клиническое наблюдение 

демонстрирует редкое сочетание сформиро-
вавшейся интраоссальной АВФ основания че-
репа в структуре очага полиоссальной ФД на 
фоне СМОБ. Формирование АВФ послужило 
причиной развития АКК в основании черепа, 
приведшей к развитию цефалгического син-
дрома и зрительным нарушениям. Показания-
ми к срочному хирургическому вмешательству 
были прогрессирующие зрительные наруше-
ния. Проведенные предоперационные нейро-
визуалиационные исследования не позволили 
выявить признаков существующей АВФ, так 
как стандартное обследование пациентов с ФД 
не подразумевает проведения ангиографиче-
ского исследования. Выполнение КТ- и МРТ-
исследований с контрастным усилением так-
же маловероятно позволило бы выявить АВФ 
с учетом ее интраоссальной локализации на 
фоне кровоизлияния в структуре деструктури-
рованных костей основания черепа.
Существующие в литературе описания 

ангиографических особенностей ФД черепа 
включают в себя локальное смещение маги-
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стральных сосудов и патологические сосуди-
стые сети, а также образование артериальных 
и венозных аневризм [48]. Опубликовано не-
сколько сообщений о случаях, описывающих 
сочетание ФД с сосудистыми мальформация-
ми черепно-лицевой области, такими как заты-
лочная внутрикостная АВФ [12] и АВМ [9].
Хирургическое лечение считается методом 

выбора для профилактики или остановки по-
тери зрения при ФД. В частности, операция по 
декомпрессии зрительного нерва в зрительном 
канале ранее рекомендовалась как для лече-
ния зрительных нарушений у пациентов с вы-
раженными клиническими проявлениями, 
так и для профилактики их развития [19, 25, 
29, 49]. Однако более поздние работы показа-
ли, что профилактическая операция по деком-
прессии зрительного нерва повышает риск по-
тери зрения и противопоказана [50].
В детском возрасте черепно-лицевые опера-

ции, как правило, ограничиваются коррекци-
ей функциональных нарушений, таких как бо-
левой синдром и зрительные нарушения [30]. 
Это диктуется максимальной необходимостью 
сохранять критические опорно-двигательные 
элементы на фоне интенсивного роста и разви-
тия тканей, с ними связанных, снижать риски, 
связанные с травматичными вмешательства-
ми. Обширные операции, направленные на ре-
зекцию очагов патологической костной ткани 
с одномоментной реконструкцией пораженной 
области, демонстрируют низкий уровень реци-
дивов ФД по сравнению с менее агрессивными 
контурными резекциями [30]. Операции, вы-
полняемые после завершения роста скелета, 
также связаны с более низкой частотой реци-
дивов заболевания [51].
В патогенезе зрительных нарушений наше-

го клинического наблюдения имел место ком-
плекс причин: помимо непосредственной ком-
прессии зрительных нервов измененной кост-
ной тканью, в большей степени имело значе-
ние кровоизлияние в патологическую костную 
ткань и наличие внутричерепной гипертензии 
(ВЧГ), что проявлялось застойным диском зри-
тельного нерва слева, расширением подоболо-
чечного пространства зрительных нервов. Об-
ращало на себя внимание отсутствие офталь-
москопических признаков атрофии зритель-

ных нервов в сочетании с быстрым нараста-
нием и в то же время относительно коротким 
временным периодом зрительных расстройств, 
что делало хирургическое вмешательство абсо-
лютно показанным.
Отличительной особенностью клиниче-

ской картины представленного наблюдения 
было формирование одностороннего отека дис-
ка зрительного нерва на OS. Тем не менее за-
стойные диски зрительного нерва (ЗДЗН), хоть 
и редко, но выявляются у пациентов с ФД осно-
вания черепа [52]. Генез формирования ЗДЗН 
остается неизвестным, однако не исключает-
ся основополагающее влияние внутричереп-
ной гипертензии. В представленном наблюде-
нии наиболее вероятной причиной развития 
ЗДЗН было развитие венозной гипертензии на 
фоне существовавшей АВФ. Генез зрительных 
нарушений мог быть связан с развитием кро-
воизлияния из области АВФ с формированием 
АКК, вызвавшей двустороннюю компрессию 
зрительных нервов в области каналов, а также 
с дисгемическими нарушениями на фоне пер-
систирующей АВФ.
Зрительные нарушения при ФД, локализу-

ющейся в области основания черепа, наибо-
лее часто связаны не столько со стенозирова-
нием каналов зрительных нервов [8, 53], сколь-
ко с развитием компрессии зрительных нервов, 
в том числе в области каналов, за счет развития 
истинных кист и АКК в связи с острыми крово-
излияниями в патологическую костную ткань 
[54]. В нашем наблюдении формирование АКК 
было наиболее вероятной причиной компрес-
сионной нейропатии ЗН. Однако если обычно 
АКК связаны с невысокими скоростями крово-
тока и их удаление не сопровождается значи-
мыми кровотечениями, в данном случае раз-
витие АКК сопровождалось кровотечением из 
АВФ.
Несмотря на то, что удаление очагов пато-

логической костной ткани ФД сопровождает-
ся иногда выраженным кровотечением, анги-
ография не входит в протокол предопераци-
онного исследования. Однако, как было пока-
зано, у пациентов с ФД могут иметь место ха-
рактерные сосудистые аномалии развития, со-
провождающиеся как геморрагическими, так 
и ишемическими нарушениями [16]. Причины 
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такого сочетания пороков развития недоста-
точно изучены [16]. В нашем наблюдении при-
чина развития АВФ также остается неизвест-
ной. Возможная ятрогенная причина ее раз-
вития, как следствие перенесенных ранее че-
люстно-лицевых вмешательств, не была под-
тверждена по данным предшествующей серии 
КТ-исследований.
Развитие массивного артериального крово-

течения во время первого хирургического вме-
шательства изменило хирургическую тактику 
и не позволило выполнить его в запланирован-
ном объеме. Тем не менее опорожнение АКК, 
вызвавшей компрессию ЗН, во время откры-
той операции, а также устранение патологиче-
ского кровотока в АВФ при эндоваскулярном 
вмешательстве позволили обеспечить условия 
для восстановления зрительной функции пра-
вого глаза. Левосторонний амавроз остался без 
изменений вследствие продолжительности су-
ществования зрительных нарушений. Катам-
нестическое наблюдение подтвердило стабиль-
ность полученного результата лечения.

Заключение
В представленном наблюдении описано 

редкое сочетание полиоссальной ФД у паци-
ента с СМОБ и интраоссальной артериовеноз-
ной фистулы. Генез такого сочетания двух па-
тологических явлений остается в настоящее 
время неизвестным. При появлении призна-
ков развития аневризмальных костных кист 
у пациентов с ФД целесообразно в план пред-
операционного исследования включать КТ-
ангиографию или МРТ-ангиографию с после-
дующим решением вопроса о проведении се-
лективного ангиографического исследования 
и возможной эмболизации патологических со-
судов перед проведением резекции патологиче-
ской костной ткани.
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