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Âñòóï
За даними літератури, проблема, що пов’язана як 

з діагностикою, так і з лікуванням пухлин і пухлино-

подібних захворювань скелета у дітей та підлітків, по-

сідає одне з провідних місць поряд з неінфекційними, 

серцево-судинними захворюваннями та хворобами ор-

ганів дихання (Всесвітня організація охорони здоров’я 

(ВООЗ), 2001). Це пов’язано в першу чергу зі значною 

поширеністю пухлин і пухлиноподібних захворювань 

в дитячому віці, що становлять 10 % від усіх новоутво-

рень кісток [17].

Окремою нозологічною формою серед пухлин і 

пухлиноподібних захворювань скелета у дітей виді-

ляється акроформа дисхондроплазії, що пояснюється 

атиповим перебігом захворювання, швидкою появою 

та прогресуванням деформацій уражених кісток кистей 

і стоп, високою частотою малігнізації [40, 63, 65].

Даний огляд літератури присвячено саме цій нозо-

логічній одиниці — акроформі хвороби Ольє і базуєть-

ся на вивченні як історичних аспектів, так і сучасних 

досягнень медичного сьогодення.

²ñòîð³ÿ, ïîøèðåí³ñòü, åò³îëîã³ÿ 
òà ïàòîãåíåç çàõâîðþâàííÿ

Вперше на теренах Європи дисхондроплазію ви-

ділив та описав як окреме захворювання відомий 

французький хірург Луї Ксав’є Едуард Леопольд Ольє 

(L.X. Ollier) у 1899 році на підставі проведених клініко-

рентгенологічних досліджень двох хворих. Він уперше 

відзначив подібність виявлених ділянок уражених кіс-

ток із хрящовою тканиною [4, 6]. Саме йому завдячує-

мо і терміном «дисхондроплазія», що найбільш вдало 

відображає дану патологію: «дис» — порушення, «хон-

дро» — хрящ, «плазія» — розвиток, дозрівання.

На вітчизняному просторі перший клініко-рент-

генологічний опис хворого чотирнадцяти років з по-

ширеною формою дисхондроплазії належить М.Г. Ага-

джанову, що було засвідчено протоколами засідання 

Кавказького медичного товариства 16 жовтня 1897 року, 

тобто на два роки раніше за L.X. Ollier. Одне з найпер-

ших повідомлень про дане захворювання у дорослих 

належить також нашому співвітчизнику А.А. Рибаков-

ському (1900) [6]. Цим же роком датується дисертація 

Molin, що був учнем Ollier. У дисертації автор детально 

розвиває погляди вчителя на сутність дисхондроплазії, 

проте наводить приклад лише двох спостережень — од-

ного власного та другого, описаного в 1899 році Destot 

і Nove-Josserand [2].

Сьогодні множинний енхондроматоз, хвороба Ольє 

(за термінологією ВООЗ (ОМІМ 166000)), або дисхон-

дроплазія, визначається наявністю патологічної хря-

щової тканини в середині трубчастої кістки та харак-

теризується асиметричним розташуванням хрящових 

уражень, які можуть бути надзвичайно різноманітними 

в перерахунку на розмір, кількість, поширення, еволю-

цію та дебют захворювання [63]. На основі власного 

матеріалу досліджень (61 хворий з наявністю 961 ура-

женої кістки) А.А. Аренберг у 1964 р. уперше виділив 

акроформу як одну з чотирьох основних форм дисхон-

дроплазії, що лягло в основу його класифікації [1].

Поєднання осередків дисхондроплазії, особливо 

кісток стопи, з ангіоматозними ураженнями шкіри, 

клітковини і м’язів (множинні ангіоми кавернозно-
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го типу) було описане в 1881 році і відоме як синдром 

Маффуччі (Maffucci syndrome) [5]. Слід мати на увазі, 

що значно вищий відсоток малігнізації хрящових пух-

линних осередків спостерігається при даному синдро-

мі, ніж при хворобі Ольє [2, 15].

Показник поширеності дисхондроплазії стано-

вить 1 : 100 000 населення. Оцінка поширеності акро-

варіанта хвороби Ольє, за даними різних авторів, — від 

22,73 [17] до 29,5 % [1].

У ретроспективному плані слід нагадати, що в ми-

нулому столітті в медичних колах панували певні по-

гляди щодо ймовірних причин виникнення вищев-

казаних пухлиноподібних уражень кісток: більшість 

дослідників пов’язували їх етіологію з порушеннями 

ембріогенезу в скелеті (Баулина Е.Н., 1975; Virchow R., 

1875; Milgram J.W., 1982; Tordai Р. et al., 1990); деякі ав-

тори не виключали також ролі травми у виникненні 

пухлин кісток (Рейнберг С.А., 1964); на думку інших 

науковців, травма є одним із факторів, що провокують 

ріст пухлини та сприяють перетворенню ембріональ-

них хрящових ділянок у пухлиноподібну тканину (Вол-

ков М.В., 1974).

В.Д. Чаклін (1974) зараховує хворобу Ольє та мно-

жинні кістково-хрящові екзостози до групи гено-

типових хондродисплазій: зазначені порушення 

хондро генезу мають деякі загальні риси. В основі обох 

аномалій лежить «викид» росткової хрящової тканини 

за нормальні межі зон росту.

На сучасному етапі, з етіологічних позицій, най-

більш патогенетично обґрунтованим є визначення дис-

хондроплазії як патології розвитку скелета, при якій 

втрачається здатність до нормального енхондрального 

кісткоутворення, при цьому відбувається утворення 

хряща пухлинного характеру, з формуванням множин-

них хондром кісток [17, 43].

Хвороба Ольє не є системним порушенням розви-

тку в конкретному значенні слова. Зазвичай при сут-

тєвому ураженні одних кісток інші страждають менш 

значно, а деякі зберігають нормальну будову. Отже, 

іноді спотворюється диференціювання всього кістко-

во-суглобового апарату (генералізована дисхондро-

плазія); у деяких пацієнтів спостерігається переважне 

ураження однієї половини скелета, в інших — залиша-

ються інтактними дистальні відділи скелета, а інколи, 

навпаки, уражаються головним чином лише кисті та 

стопи [4].

Встановлено, що енхондральне кісткоутворення 

порушується при хворобі Ольє переважно вторинно, 

внаслідок вип’ячування хрящових мас, які розрос-

таються в товщині кістки: іноді в середніх відділах 

діафіза, в середині кортикального шару, тобто в тій 

ділянці кісткової тканини, що створюється з окістя, 

виявляються окремі хрящові включення, не пов’язані 

з зоною росту. Ймовірно, вони виникають на ранніх 

етапах ембріогенезу внаслідок патологічного розви-

тку «надхрящщя», яке ще не перетворилось в окістя; 

більш імовірна думка щодо їх виникнення з екто-

пованих хрящових клітин, що виявляються іноді 

в окісті [9].

Енхондральний тип окостеніння є суворо регульо-

ваним процесом, що вимагає прогресії недиферен-

ційованих мезенхімальних клітин у гіпертрофовані 

хондроцити та подальшої заміни хрящової матриці 

мінералізованою кісткою [42, 60]. Енхондроми розви-

ваються в метафізарних довгих трубчастих кістках, без-

посередньо поблизу росткової пластинки. Відтак було 

запропоновано (припущено), що вони є результатом 

порушень сигнальних шляхів контролю проліферації 

та диференціювання хондроцитів, що призводить до 

розвитку внутрішньокісткових хрящових осередків.

Ãåíåòèêà
Дані Н.С. Косінської [4] свідчать, що на відміну від 

множинних кістково-хрящових екзостозів дисхондро-

плазія, як правило, не успадковується.

Хвороба Ольє та синдром Маффуччі, як вважає 

К. Сільве (2002), також мають спорадичний характер, 

не пов’язаний із сімейним типом успадкування. 

Нерівномірний розподіл уражень при хворобі Ольє 

наштовхував дослідників на думку, що це — порушен-

ня енхондрального формування кісток, яке відбуваєть-

ся через постзиготичні соматичні мутації, що призво-

дять до «мозаїзму»: група науковців-генетиків на чолі з 

S. Hopyan, а також науковці F. Halal, E.M. Azouz (1991) 

описують два випадки енхондроматозу синів, у батьків 

яких були ознаки м’яких скелетних дисплазій, проте без 

ознак енхондроматозу Ольє. В одному з цих випадків 

гетерозиготні мутації (R150С) у РТН/РТНrР рецепторів 

(РТНR1 гена) успадковані від батька [40]. Паратгормон-

зв’язаний білок (РТНrР), а також білок — так званий 

індійський Hedgehog (IHH), що діють на відповідні їм 

рецептори РТНR1 та PTCH1, надають тісно пов’язані 

реле сигналізації, що має вирішальне значення в регу-

люванні енхондральної осифікації (рис. 1).

Мутований РТНR1 (R150С) виявився вираженим в 

енхондромах у двох із шести пацієнтів із множинним 

енхондроматозом [40]. Мутацію гена виявлено на одній 

з батьківських алелей в одного пацієнта та його батька, 

в якого спостерігалась атипова м’яка скелетна диспла-

зія, проте не хвороба Ольє. Однак ані мутація R150С 

(26 пухлин), ані жодні мутації РТНR1 гена не можуть 

бути визначені будь-яким іншим дослідженням, як ті, 

що призводять до енхондроматозу, зважаючи на не-

однорідність молекулярного дефекту [56].

Мутований РТНR1 (R150С), імовірно, конститу-

тивно активізує РТНrР-залежний шлях, таким чином 

зменшуючи диференціювання хондроцитів, що при-

зводить до формування енхондром [40]. Відповідно 

до цього висновку, у трансгенних мишей з вираженою 

мутацією гена РТНR1 під контролем активізатора ко-

лагену ІІ типа розвиваються пухлини, що аналогічні 

тим, які спостерігаються в людському організмі при 

множинному енхондроматозі. Оскільки при енхон-

дроматозі регулювання IHH за РТНrР виявилось по-

рушеним, були виведені додаткові трансгенні миші, 

з «надекспресією» Hedgehog (Hh) — транскрипційно-

го регулятора, Gli2. У цих мишей виявлено розвиток 

ектопічних хрящових острівців, що аналогічні тим, 
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які спостерігалися у мишей з вираженою мутацією 

РТНR1. Отже, IHH-сигнальний шлях у цілому, напев-

но, відіграє важливу роль у формуванні енхондром.

Öèòîãåíåòèêà òà ìîëåêóëÿðíà 
ãåíåòèêà

Існує декілька цитогенетичних доповідей стосовно 

доброякісного енхондроматозу, проте в них немає жод-

ного посилання на тумор-специфічну хромосому або 

хромосомну ділянку, що є асоційованою з енхондро-

матозом або хондросаркомою [24, 25, 57, 58]. Мало ві-

домо про молекулярні механізми, що беруть участь у 

злоякісній трансформації з енхондроматозу до хондро-

саркоми. Вираженість (експресія) РТНrР, РТНR1 та їх 

«підлеглого» партнера Вс12 може бути пов’язаною зі 

ступенем злоякісності хондросаркоми [48].

Êëàñèô³êàö³ÿ
У 1964 році А.А. Аренберг створив класифікацію дис-

хондроплазії, в основі якої лежить принцип переважної 

анатомічної локалізації осередків ураження [1], що уточ-

нювала та спрощувала попередні класифікації Шінса 

(1932) та Коччі (1952).

На наш погляд, найзручнішою для розуміння осо-

бливостей клінічної картини є класифікація А.П. 

Крись-Пугача, Р.В. Лучко (1996) за співвідношенням 

величини та розташування осередків дисхондроплазії: 

— великоосередкова центральна;

— великоосередкова крайова;

— дрібноосередкова множинна. 

За поширеністю уражень М.В. Волков (1985) роз-

різняв три форми хвороби Ольє: моноосальну — ура-

ження однієї кістки, олігоосальну — двох-трьох кісток, 

поліосальну — чотирьох кісток і більше, для якої харак-

терна найтяжча клінічна картина, а також акроформа, 

при якій уражаються тільки кістки кистей і стоп.

За Міжнародною класифікацією хвороб (ВООЗ, 

МКХ-10), хвороба Ольє разом із синдромом Маффуччі 

віднесена до класу «Природжені вади розвитку, дефор-

мації кістково-м’язової системи» (шифр Q 87,4.).

Рисунок 1. Схематичне зображення порушення проліферації та диференціації хондроцитів за C. Silve 
et al. (2006). Значимість IHH та РТНrР сигналізації в модуляції проліферування та диференціації хон-
дроцитів упродовж енхондрального формування кістки. РТНrР синтезується хондроцитами та клітинами 
перихондрію в пластинках росткових зон. РТНrР дифундує до зон прегіпертрофії, де він зв’язується та 
активізується своїм рецептором РТНR1 (паратгормону рецептор-1) і тим самим підтримує проліферацію 
хондроцитів і затримує їх диференціювання в прегіпертрофічні та гіпертрофічні хондроцити. Після при-
пинення проліферації, при переході з проліферуючих у гіпертрофічний фенотип, синтезують IHH. Діючи, 
IHH побічно підвищує синтез РТНrР. Отже, IHH і РТНrР беруть участь у негативному зворотному зв’язку, 
що служить для регулювання швидкості та синхронності хондроцитів зони росту. Окрім підвищення 
РТНrР-синтезу, IHH також стимулює як безпосередньо, так і опосередковано проліферацію хондроцитів 
та інгібує їх термінальну диференціацію (Silve C. et al., 2006)
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Сталий інтерес науковців викликає акроваріант 

хвороби Ольє з огляду на значний відсоток від загаль-

ної кількості хворих на дисхондроплазію, а також від-

сутність алгоритму хірургічного лікування з урахуван-

ням анатомічної локалізації осередку в ураженій кістці 

та поширеності останнього, наявності патологічного 

перелому та осьових деформацій.

Êë³í³êà
Класична тріада пухлини вкладається в такі симп-

томи: біль, порушення функції, збільшення об’єму 

кістки, що часто тривало відсутні при новоутвореннях 

у кістках кисті та стопи. На думку Є.Н. Бауліної (1975), 

можуть спостерігатись як різні варіанти поєднання 

основних клінічних проявів пухлини, так і повна їх від-

сутність. Клінічно безсимптомні («німі») пухлини кіс-

ток кисті часто виявляються як рентгенографічна зна-

хідка, з приводу травми або захворювань кисті (Веснін 

А.Г., Семенов І.І., 2002).

Клінічні прояви енхондроматозу Ольє часто з’яв-

ляють ся в першій декаді життя і зазвичай розпочина-

ються з появи веретеноподібних потовщень (іноді з 

підвищеною чутливістю) на одному або декількох паль-

цях; кісткових деформацій, що можуть бути пов’язані з 

патологічними переломами або виникати самостійно 

[46, 75]. При дисхондроплазії часто уражаються саме 

короткі трубчасті кістки. Ураження можуть охоплю-

вати декілька кісток, як правило, розподіляючись аси-

метрично, виключно або переважно торкаючись од-

нієї сторони тіла. Уражені кістки часто вкорочуються 

та деформуються. Іноді вкорочення кістки може бути 

єдиною клінічною ознакою захворювання. Зазначені 

вкорочення кісток часто пов’язані з кутовою деформа-

цією, що може призвести до обмеження обсягу рухів у 

суміжних суглобах. При фізикальному обстеженні ен-

хондроми виявляються, як правило, на кінцівках, і ві-

зуалізуються як вмонтовані маси у фаланги, п’ясткові 

та плесневі кістки [63].

Хоча множинний енхондроматоз був описаний 

Ольє досить давно, наприкінці XIX століття (відповід-

но, так утворилась назва «хвороба Ольє»), ще тоді автор 

підкреслював aсиметричність та випадковість розподі-

лення осередків ураження. Деякі дослідники виділяють 

два клінічних підтипи дисхондроплазії: енхондроматоз 

і хворобу Ольє. Першою формою уражаються пере-

важно чоловіки, вона характеризується енхондромами, 

розташованими в основному на кінцівках та, ймовірно, 

успадковується за автосомно-домінантним типом [37]. 

Друга форма уражає переважно жінок, характеризується 

однобічним розподілом осередків і спостерігається епі-

зодично [63]. За клінічним перебігом дисхондроплазії 

виділяють 3 основних типи захворювання:

— прогресивний перебіг і виражені клінічні ознаки 

(саме акроформі властива така клінічна картина);

— непрогресивний перебіг і маловиражені клінічні 

ознаки;

— «німий» (безсимптомний) перебіг [1].

У хворих з акроваріантом множинного енхондро-

матозу утворюються щільні бугристі хрящові вузли, що 

випинаются у м’які тканини, з огляду на відсутність 

м’язового масиву в кистях і стопах. Пальпаторно — 

щільні та щільно-еластичні пухлиноподібні утворення, 

як правило, безболісні; сферичної форми, легко діа-

гностуються. Вони невід’ємно пов’язані з підлеглими 

ділянками скелета. При значній вираженості цього 

явища може виникнути певна атрофія шкіри, що вкри-

ває хрящові вузли. 

Характерні особливості акроформи дисхондропла-

зії — це ураження кісток лише кистей і стоп, прогре-

суючий ріст хрящових вузлів, при якому виявляються 

веретеноподібне здуття або вузлоподібні потовщення 

фаланг, п’ясткових і плеснових кісток; іноді осеред-

ки патологічної ембріональної тканини пролабують 

за межі кістки; також характерна швидка поява та на-

ростання тяжких, інвалідизуючих деформацій, що обу-

мовлюють обмеження рухів і порушення функції кис-

тей і стоп, їх спотворення.

Ä³àãíîñòèêà
Діагностика хвороби Ольє базується на клінічних і 

традиційних радіологічних дослідженнях.

Клінічний метод обстеження:
— анамнез: початок захворювання і поява скарг, 

перші симптоми захворювання, залежність їх від трав-

ми, виникнення деформацій та обмеження рухів у су-

міжних суглобах, наявність болю, його інтенсивність і 

залежність від навантаження; 

— ортопедичний статус: поза в спокої, хода (при 

наявності патологічних осередків у кістках нижніх кін-

цівок), функція суглоба, наявність вкорочення паль-

ців або кистей чи стоп у цілому, оцінка симетричності 

м’язової маси;

— функція суглобів: дослідження функції ураженої 

патологічним процесом кінцівки та уражених суглобів 

проводиться методом стандартної ангулометрії; обме-

ження обсягу рухів і контрактура; наявність припух-

Рисунок 2. Класифікація дисхондроплазії за А.А. Аренбергом



Õ³ðóðã³ÿ äèòÿ÷îãî â³êó, ISSN 2304-0041124 ¹3–4 (48–49) • 2015

Îãëÿäè / Reviews

лості; зміна місцевої температури; болючість при паль-

пації, судинний рисунок у зоні болючості.

Сьогодні основним методом діагностики залиша-

ється рентгенологічний. Обсяг рентгенологічного об-

стеження визначається з огляду на клінічну картину, 

скарг і допустимих меж опромінення для дітей. У пер-

шу чергу обстежуються зони з візуальною наявністю 

осередків, по-друге, контралатеральні ділянки та інші 

дистальні сегменти скелета [16, 17].

Множинні енхондроми рідко спостерігаються при 

народженні, хоча ураження (мікроосередки), ймовір-

но, є вже наявні. Рентгенологічно зазвичай виявляють-

ся декілька осередків ураження у вигляді гомогенних 

просвітлень овальної або видовженої форми з чітко 

визначеними, дещо потовщеними кістковими меж-

ами [46, 75]. З часом осередки частково звапновують-

ся та стають дифузно-плямистими або пунктирними, 

можлива легка трабекулярність. Патологічні осередки 

часто зібрані в скупчення — кластери, в результаті чого 

метафізарі зони збільшуються. При локалізації пато-

логічної тканини на межі кістки енхондроми створю-

ють типові паз-подібні зображення. 

Існують повідомлення щодо незначної затримки 

кісткового віку дітей (в средньому на 0,6 ± 1,3 року), 

які страждають від хвороби Ольє [44].

«Осередки Ольє» локалізуються майже винятково 

в метафізарних зонах довгих трубчастих, а також у ко-

ротких кістках рук і ніг. Вони спочатку локалізовані 

поблизу хрящової зони росту, а потім поступово мі-

грують у напрямку діафіза; епіфізи, що суміжні з ура-

женим метафізом, можуть вторинно ушкоджуватись 

[33, 46].

Важливо підкреслити асиметричність розподілу 

пухлинних уражень, які можуть бути локалізовані на 

одній кінцівці або обмежуватися однією половиною 

тіла. Проте навіть при обмеженні в основному в одній 

стороні тіла при ретельному дообстеженні одна або дві 

енхондроми часто виявляються з іншого боку, власне 

кажучи, на кістках кисті або стопи.

При ураженні кистей і/або стоп майже ніколи не 

ушкоджуються одразу всі п’ясткові кістки та фаланги. 

За свідченням А.А. Аренберга, найбільш часто уража-

ються фаланги пальців кистей (29,3 % від загальної кіль-

кості уражених кісток), фаланги пальців стоп (21,0 %), 

п’ясткові кістки (10,8 %), плесневі кістки (5 %).

Характерними є такі рентгенологічні зміни в кіст-

ках при дисхондроплазії: у метафізарних відділах до-

вгих трубчастих кісток виявляються округлі, овальні 

або видовжені осередки просвітлення кісткової тка-

нини з вираженими межами, спочатку ці осередки ло-

калізуються біля самої межі епіфізарного хряща, в по-

дальшому за умови відсутності зв’язку із зоною росту 

вони переміщуються в напрямку діафіза (що пов’язано 

з ростом кістки в довжину), збільшуючись у розмірах, 

із потенційно можливим руйнуванням кортикального 

шару кістки. В більш тяжких випадках патологічний 

процес захоплює росткову зону та епіфізарний хрящ. 

У коротких трубчастих кістках при ураженні кистей і 

стоп (акроформа) хрящові осередки займають весь діа-

фіз, викликаючи його веретеноподібне здуття. Часто 

спостерігаються множинні осередки ураження, що 

стало причиною виникнення одного з синонімів на-

зви — «множинний енхондроматоз», що частіше зу-

стрічається в англомовних джерелах.

У коротких кістках хрящові маси викликають атро-

фію внаслідок тиску в кірковій речовині та призводять 

до деформацій відповідних відділів. На фоні хрящової 

тканини видно вапняні включення. Розвиток епіфізів 

та апофізів при дисхондроплазії порушується незна-

чно, однак епіфізи можуть змінюватись вторинно че-

рез деформації метафізів [9]. Хрящові маси, що врос-

тають у фаланги, іноді викликають внаслідок тиску 

повну атрофію кортикального шару, що вкриває їх. 

Спочатку він розсмоктується в окремих місцях, потім 

на всьому протязі поверхні вип’яченої ділянки. В по-

одиноких випадках спостерігається рентгенологічний 

феномен — трикутник Кодмена, або так званий симп-

том «козирка», який формується в результаті нависан-

ня кортикального шару над хрящовим осередком.

Такі додаткові методи дослідження, як ультраз-

вукове обстеження (УЗО), магнітно-резонансна то-

мографія (МРТ), є надзвичайно інформативними та 

важливими для оцінки та спостереження динаміки 

ураження, особливо при появі якісно нових симпто-

мів (таких як збільшення розмірів, виникнення або 

посилення болю тощо). Необхідно підкреслити, що 

сонографія дозволяє без додаткового променевого 

навантаження оцінити структуру м’яких тканин до-

вкола та в середи ні суглоба, визначити ознаки асеп-

тичного запалення в порожнині суглоба. А також 

отримати додаткові дані про структуру пухлини (щодо 

диференціальної діагностики), її межі. З огляду на те, 

що УЗО здійснюється в режимі реального часу, це дає 

змогу виконувати багатопроекційне дослідження, 

контролюючи, як змінюється структура зображення 

залежно від проекції. Внаслідок застосування доп-

плерівського методу до слідження можливо прово-

дити оцінку кровообігу, диференціювання судинних 

структур, отримувати об’ємне зображення судинного 

дерева досліджуваного утворення.

Патоморфологічний аналіз має обмежену роль у 

первинній діагностиці та переважно застосовується 

при підозрі на малігнізацію процесу. Проте, морфоло-

гічне дослідження є обов’язковою складовою комплек-

сного обстеження та кінцевої діагностики даної групи 

хворих. Всі діагнози у даного контингенту пацієнтів 

повинні бути верифіковані відповідно до міжнародної 

гістологічної класифікації [27, 31, 48, 55].

У деяких випадках можливе додаткове застосуван-

ня імуногістохімічного методу дослідження [73].

Хворобу Ольє необхідно диференціювати від спад-

кових множинних кістково-хрящових екзостозів [46, 

65, 75]. Екзостозна хвороба є автосомно-домінантним 

захворюванням, характеризується множинним пору-

шенням хондрогенезу та виникає переважно в зонах 

метафізів довгих кісток. Для встановлення діагнозу за-

звичай достатньо клінічного та рентгенологічного до-

сліджень. Найбільш важливим критерієм відмінності 
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енхондроматозу від кістково-хрящових екзостозів є 

локалізація ураження кістки: екзостози розташовані 

на поверхні кістки на відміну від осередків енхондро-

матозу, які розташовані переважно в центрі кістки, що 

виявляється радіографічно. Диференціальну діагнос-

тику також проводять з іншими рідкісними формами 

хондроматозу, що включають в себе метахондроматоз, 

спондилоенхондроплазію та генохроматоз І та ІІ типів, 

що чітко визначені та описані [39, 46].

Ã³ñòîïàòîëîã³ÿ
Макроскопічні дослідження осередків зазвичай ви-

являють кілька округлих або овальної форми хрящових 

вузликів у кістці [46, 65]. Кожний окремий вузол від-

межований по периферії губчастою або пластинчастою 

кісткою і відокремлений від інших осередків міжтра-

бекулярним простором. Матрикс хрящових осередків 

пухлин, як правило, твердий, з міксоїдними змінами, 

що проявляються (трактуються) як ушкодження ма-

триксу. Для енхондроматозу характерна наявність 

вражаючої гетерогенності та різноманітності в ступені 

целюлярності та фенотипу хондроцитів. Таке різно-

маїття залежить деякою мірою від таких факторів, як 

локалізація та вік хворого. Певно, через зазначену ви-

соку целюлярну гетерогенність визначити різницю 

гісто хімічних крітеріїв між доброякісним множинним 

енхондроматозом і злоякісною хондросаркомою — до-

сить важко. Гістологічні критерії злоякісності, що за-

стосовуються для виявлення хондросаркоми, не мо-

жуть бути застосовані при верифікації хвороби Ольє 

через високу целюлярність, і, відповідно, визначити 

різницю між хрящовою пухлиною та хондросаркомою 

класу А в контексті енхондроматозу надзвичайно важ-

ко або навіть неможливо. Тому діагностика базується 

на поєднанні рентгенівських (деструкція кортикально-

го шару та пролабування в м’які тканини), клінічних 

і гістологічних критеріїв [46, 63, 65].

Ë³êóâàííÿ
На ранніх етапах досліджень і спроб лікування ура-

жень кисті та стопи дисхондроплазією деякі учені до-

тримувалися думки щодо доцільності видалення ура-

жених кісток і навіть виконання ампутації уражених 

множинними осередками пальців кисті та стопи [1, 13, 

15]. Проте, зважаючи на наші спостереження та літера-

турні дані [3, 15, 17], раціональним є лікування шляхом 

етапного кюретажу хрящеподібної тканини, ретельно-

го заміщення пластичним матеріалом залежно від ве-

личини осередка з подальшим моделюванням фаланги 

при деформації останньої, що спричиняє дисфункцію 

суміжного суглоба [13].

За В.Д. Чакліном, множинні патологічні осередки 

в кістках пальців та п’ястка підлягають радикально-

му вилученню, а іноді проводять діафізарну резекцію 

кістки на протязі зі збереженням епіфізарних кінців з 

одномоментним заміщенням дефекту авто- чи гомо-

трансплантатом.

Максимально ощадне ставлення до суглобового 

хряща і зон росту та водночас радикальне вилучення 

пухлинної тканини ставлять не завжди легке завдан-

ня перед хірургом. Осередки патологічної хрящової 

тканини розміром понад 1 см підлягають видаленню, 

тому що в старшому віці вони можуть бути джерелом 

розвитку вторинної хондросаркоми [4, 43]. Проте дум-

ка нідерландської групи дослідників [63] діаметрально 

протилежна: вважають оперативне лікування показа-

ним лише за умови появи ускладнень (патологічні пе-

реломи, прогресуючий ріст осередка, злоякісна транс-

формація).

Одним з основних ускладнень енхондроматозу є 

злоякісна трансформація, отже, необхідно мати на-

стороженість щодо її ознак. Цими ознаками є ерозія 

кортексу, поширення пухлини в м’які тканини, а також 

поява «неправильності» або нечіткості поверхні пух-

лини [63].

M.W. Chapman відзначає, що множинний хондро-

матоз має мало спільного з солітарними енхондро-

мами, а ураження мають тенденцію до збільшення та 

пов’язані з деформаціями скелета. Для порівняння: 

що ризик саркоматозної дегенерації значно більший 

при дисхондроплазії й має бути запідозреним, якщо 

пухлини стають болючими, збільшуються або пов’язані 

з гострою деформацією сегмента [49].

Особливістю перебігу акроформи є найбільша час-

тота малігнізації серед форм дисхондроплазії, що по-

яснюється відмінністю у гістологічній структурі вог-

нищ — це найменш диференційовані хрящові вузли 

[7, 10–62].

Окремим і дискутабельним питанням (для обгово-

рення) є тема показань до застосування пластики щодо 

утворених пострезекційних дефектів кісток, на якій ми 

не зупиняємось у цій роботі з огляду на необхідність 

більш ретельного та поглибленого висвітлення в по-

дальших наших публікаціях.

Ïðîãíîç
Прогноз хвороби Ольє важко оцінити [46]. У паці-

єнта з множинними ураженнями можливий кращий 

прогноз, ніж у пацієнтів з монофокальним осередком, 

що може обумовити, наприклад, вкорочення нижньої 

кінцівки і, таким чином, спричинення асиметрії кінці-

вок. Особливо, якщо осередок ураження вже є у дуже 

маленьких дітей. Аналогічно, ранній дебют енхондро-

матозу при акроформі, зокрема у фалангах, може при-

зводити до виражених деформації пальців. Як зазвичай 

виявляється, форми з раннім початком є більш агре-

сивними. Таке ускладнення, як компресія суміжних 

нервів поряд із зонами уражень, зустрічається значно 

рідше, ніж при множинних кістково-хрящових ек-

зостозах. Щодо патологічних осередків при хворобі 

Ольє є ризик злоякісної трансформації енхондроми в 

хондросаркому, яка зазвичай спостерігається в більш 

ранньому віці, ніж у пацієнтів із солітарною хондро-

саркомою. Повідомлення про випадки злоякісного пе-

ретворення є варіабельними, за різними оцінками, їх 

частота становить 5–50 % [56, 57, 59, 75]. Ризик маліг-

нізації вищий при синдромі Маффуччі, тому і прогноз 

тут є серйозніший, ніж при хворобі Ольє [46, 65].
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Âèñíîâêè
Отже, як свідчить огляд ретроспективної та сучас-

ної літератури, у великому розділі дитячої онкоорто-

педії акроформа — хвороба Ольє внаслідок частоти, 

тяжкості клінічного перебігу, далеко не завжди легкої 

та вчасної діагностики, складності лікування, зна-

чної частоти різноманітних ускладнень залишається 

білою плямою. У зв’язку з вищевикладеним актуаль-

ність подальшого теоретичного та практичного ас-

пектів дослідження даної патології, безперечно, не 

викликає сумнівів.
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 Крысь-Пугач А.П., Гук Ю.Н., Лучко Р.В., Молнар И.О.
ГУ «Институт травматологии и ортопедии НАМН Украины», г. Киев, Украина

АКРОФОРМА ДИСХОНДРОПЛАЗИИ
(ОБЗОР ЛИТЕРАТУРЫ)

Резюме. Наличие у пациентов множественных энхондром 

диагностируется как множественный энхондроматоз. Эта па-

тология включает несколько различных подтипов заболева-

ния — болезнь Олье и синдром Маффуччи (множественный 

энхондроматоз, сочетанный с гемангиомами мягких тканей), 

являющихся наиболее распространенными. Иногда заболе-

вание приобретает сложную клиническую картину, если про-

исходит злокачественная трансформация, которая является 

хорошо известным фактом, особенно при акроформе болезни 

Олье, хотя до сих пор существует недостаток информации и ре-

комендаций, касающихся данной проблемы.

Ключевые слова: акроформа, дисхондроплазия.

 Krys-Puhach A.P., Huk Yu.M., Luchko R.V., Molnar I.O.
State Institution «Institute of Traumatology and Orthopedics of National Academy of Medical Sciences of Ukraine», Kyiv, Ukraine

AСROFORM OF DYSCHONDROPLASIA
(LITERATURE REVIEW)

Summary. The presence of multiple enchondromas in patients is 

diagnosed as multiple enchondromatosis. This pathology combines 

several different subtypes of the disease — Ollier disease and Maffucci 

syndrome (multiple enchondromatosis associated with soft tissue 

hemangiomas), which are the most common. Sometimes, multiple 

enchondromatosis has a complicated clinical course, if malignant 

transformation occurs, which is a well known fact, especially in 

acroform of Ollier disease, but there is still a lack of information and 

recommendations on this issue.

Key words: acroform, dyschondroplasia.


