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Ортопедичні прояви спінальної м’язової атрофії – 
з’ясовані та нез’ясовані теоретично-практичні питання

Зима А.М.2, Гук Ю.М.2, Смага А.В. 1 , Ватаманеску Л.І.1, 
Чеверда А.І.2, Кінча-Поліщук Т.А.2, Скуратов О.Ю.2

Резюме. Спінальна м’язова атрофія (СМА) – захворювання яке має аутосомно- 
рецесивний характер успадкування та проявляється прогресивною слабкістю і атро-
фією м’язів, що обумовлені дегенерацією нейронів спинного і бульбарного відділу голов-
ного мозку. Мета дослідження. Аналіз літературних джерел присвячених діагностиці 
та лікуванню ортопедичної патології у пацієнтів з різними формами СМА. Матеріали 
та методи. Робота базується на ретроспективному огляді статей, які присвячені 
діагностиці та лікуванню пацієнтів із СМА. Проведений пошук у базі PubMed за період 
2010 – 2024 роки, перевага надавалась матеріалам останніх 5 років. Результати 
та їх обговорення. При аналізі літературного пошуку, який має відношення до пато-
логії опорно-рухового апарату при СМА виявлено невелику кількість наукових робіт, 
що стосуються особливостей клініко-ортопедичних проявів СМА, та їх залежності від 
типу захворювання. Практично відсутня інформація щодо змін структурно-функціо-
нального стану кісткової тканини та м’язових структуру пацієнтів із СМА. Не зна-
йдено єдиної класифікації де визначається порушення функціонального стану нижніх 
кінцівок залежно від силового дефіциту м’язів, виду ортопедичних проявів та ступеню 
втрати функції до самостійного пересування. Аналіз літературних джерел свідчить 
про відсутність єдиної думк, щодо хірургічної стратегії при лікуванні ортопедичних 
проявів СМА, також не висвітлюються особливості оперативних втручань з корекції 
тих чи інших ортопедичних проявів, не розроблена система медикаментозної корек-
ції порушень структурного стану кісткової системи при СМА. Висновки. Патологія 
опорно-рухового апарату при СМА потребує детального фундаментального вивчення з 
урахуванням типу захворювання, варіанту його перебігу, стану м’язових та кісткових 
структур, віку пацієнта, виду та ступеню ортопедичної патології, а методики, що 
застосовують для її корекції – розробки та удосконалення. 
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суглобів, деформація стоп, огляд літератури, хірургічне лікування, медикаментозна 
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Вступ 

Нервово-м’язові захворювання – одна з най-
більш великих груп спадкових захворювань нер-
вової системи, яка характеризується значною ге-
нетичною гетерогенністю та призводить до інва-
лідизації дитини, втрати функції ходьби та опори 
[1]. Провідне місце в структурі цих захворювань 
належить спінальній м’язовій атрофії (СМА), яка є 
найбільш поширеною генетичною причиною ди-
тячої смертності. Це захворювання має аутосом-

но-рецесивний характер успадкування та прояв-
ляється прогресивною слабкістю і атрофією м’язів, 
що пов’язана з дегенерацією нейронів спинного і 
(в найбільш тяжких випадках) бульбарного відділу 
головного мозку [2-6].

Науковцями достеменно досліджено етіопато-
генез СМА та встановлено, що основною причи-
ною хвороби у майже 95% хворих є гомозиготна 
делеція фрагмента довгого плеча 5 хромосо-
ми від 1 смуги 11 ділянки до 3 смуги 13 ділянки  
(5q11.1–13.3), в інших хворих виявляється делеція 
цього фрагменту на одній і мутація на іншій хро-
мосомі [7-9]. Наявність чи відсутність порушень в 
структурі інших генів лише впливає на тяжкість 
проявів хвороби. Ген SMN1 та його центромер-
на копія SMN2 кодують ідентичний білок – так 
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 званий «фактор виживання мотонейронів» [10-12]. 
Дефект у гені SMN1 призводить до зниження його 
кількості та якості в мотонейронах спиного мозку, 
що в свою чергу, викликає розвиток полісистем-
ної та поліорганної патології з атрофією м’язів та 
розвитком в тому числі тяжкої патології опорно- 
рухового апарату з погіршенням та втратою функ-
ції ходьби та опори пацієнтами [13-15].

Поширеність захворювання досить значна, та 
коливається в межах від 1 на 6000 до 1 на 10 000 
населення. Так, поширеність СМА в Сполучених 
Штатах Америки – 7,5; в країнах Європейського 
Союзу – 5,0 на 10000 населення. Точної кількості 
хворих на СМА в Україні немає, проте згідно дея-
ких повідомлень, захворюваність може становити 
в межах 5 на 10000 населення [8, 16-19].

Встановлення діагнозу СМА є складним завдан-
ням, що обумовлено необхідністю диференційної 
діагностики з іншими нервово-м’язовими захво-
рюваннями (полінейропатії, прогресуючі м’язові 
дистрофії та ін.) та включає в себе обов’язковий 
огляд дитячого невролога, ортопеда та генетика, 
базується на застосуванні генетичної верифікації 
діагнозу, біохімічному та електроміографічному 
методах дослідження [20-23].

Існує значна кількість різноманітних класи-
фікацій СМА в основу яких покладено генетичні 
дослідження, клінічні прояви та варіант перебігу 
захворювання [24,25]. Проте, найбільш відомою і 
поширеною є класифікація СМА, яка відображає 
функціональний стан пацієнтів та тяжкість хво-
роби, згідно якій виокремлюють три основні типи 
СМА: І – тяжкий, ІІ – проміжний та ІІІ – легкий. 
Інколи до класифікації додають артрогрипоз, або 
нульовий тип – надтяжку форму з пренатальним 
початком, та ІV – надлегкий, дорослий тип з доб-
роякісним перебігом [8, 17, 26]. 

СМА першого типу (І тип), або хвороба Верд-
ніга – Гоффмана – найбільш тяжкий і поширений 
тип захворювання (біля 60% діагностованих хво-
рих). Клінічно маніфестує до 6-місячного віку та 
проявляється м’язовою гіпотонією з перших днів 
життя і супроводжується зниженням, або взагалі 
відсутністю сухожилкових рефлексів. Характерні 
ранні бульбарні порушення, зниження глотково-
го рефлексу, фасцикулярні посмикування м’язів 
язика. Ця форма СМА поєднується з олігофренією. 
При ортопедичному обстеженні виявляються зна-
чні порушення формування кістково-суглобового 
апарату: деформація грудної клітки (лійкоподібна, 
кілеподібна грудна клітина), викривленням хреб-
та (сколіоз), дисплазія кульшових суглобів, тяжкі 
контрактури суглобів, клишоногість, відсутністю 
можливості пацієнтів до ходьби та опори. У бага-
тьох пацієнтів виявляються інші вроджені анома-

лії (гемангіоми, гідроцефалія, крипторхізм та ін.) 
[7, 27, 28]. Для цього типу захворювання характер-
ним є злоякісний варіант перебігу, що зазвичай, 
ускладнюється прогресуючою дихальною недо-
статністю, яка розвивається до 2-х років життя та 
є причиною ранньої дитячої смертності [29-31].

СМА другого типу (ІІ тип), також відома як хво-
роба Дубовіца, є проміжною формою захворюван-
ня. Зазвичай проявляється у віці 1,5-2 років, має 
тенденцію до розвитку атрофії м’язів, прогресую-
чої проксимальної слабкості м’язів нижніх кін-
цівок. Ці пацієнти можуть самостійно сидіти без 
сторонньої допомоги, однак у них значно пору-
шена функція ходьби та опори. Найбільш пошире-
ними ортопедичними проявами для цієї форми є 
прогресуючий сколіоз, контрактури суглобів і ан-
кілоз скронево-нижньощелепного суглобу. Поєд-
нання сколіозу зі слабкістю міжреберних м’язів 
також може призвести до рестриктивної дихаль-
ної недостатності з катастрофічними наслідками 
[17, 31-33].

СМА третього типу (ІІІ тип), або хвороба Ку-
гельберга – Валландера, проявляється, як правило, 
після 3-річного віку. Захворювання зазвичай має 
доброякісний перебіг, прогресує дуже повільно і 
часто призупиняється. Першими клінічними про-
явами є нестійка хода через проксимальну м’язову 
слабкість, що наростає, та м’язові атрофії в ниж-
ніх кінцівках. Можуть спостерігатися псевдогі-
пертрофії литкових м’язів, які можуть помилково 
діагностуватися як прояви міодистрофії Дюшена. 
Прогресуюча слабкість та м’язові атрофії також 
проявляються і в дистальних відділах нижніх кін-
цівок або проксимальних м’язах верхніх кінцівок. 
Сухожилкові рефлекси з ослаблених м’язів відсут-
ні або значно пригнічені. Для цієї категорії хво-
рих характерні кісткові деформації, сухожилкові 
ретракції і контрактури суглобів [18, 34]. 

СМА четвертого типу (ІV тип), або так званий 
дорослий тип діагностується у 1% випадків, симп-
томи захворювання проявляються після 18-річно-
го віку, мають найлегший фенотип захворювання 
з необмеженою тривалістю життя [5, 30, 35].

Більшість авторів також виділяють нульовий 
тип СМА, що починає розвиватись ще внутріш-
ньоутробно та проявляється розвитком значно 
вираженої слабкості і гіпотонії з істотним змен-
шенням активності плода. При обстеженні таких 
дітей можуть бути виявлені арефлексія, диплегія, 
дефекти міжпередсердної перегородки і контр-
актури суглобів. Дихальна недостатність є одним 
із основних ускладнень на ранній стадії перебігу 
захворювання. Середня тривалість життя таких ді-
тей часто не перевищує 6 місяців [26, 36, 37].

Підсумовуючи викладене вище слід зауважити, 
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що клінічний перебіг СМА є різноманітним, ха-
рактеризується полісистемністю та поліморфніс-
тю ураження, залежить від типу захворювання і ва-
ріанту його перебігу, а ортопедичні прояви виріз-
няються значним поліморфізмом – атрофії м’язів, 
деформації, контрактури, рефракції, тощо. 

Матеріали і методи 

Аналіз значної кількості закордонних та віт-
чизняних наукових досліджень свідчить, що осно-
вна маса робіт присвячена розповсюдженості, 
етіології, патогенезу, клінічним особливостям зах-
ворювання, діагностиці та медикаментозному лі-
куванню СМА. Потрібно сказати, що ці питання у 
більшості випадків з’ясовані науковцями або ак-
тивно досліджуються, вивчаються і розвиваються: 
створюються та удосконалюються класифікації на 
основі проведених генетичних досліджень, роз-
робляються та проводяться клінічні випробування 
щодо медикаментозної терапії СМА. 

В літературних джерелах присвячених діагнос-
тиці та лікуванню ортопедичних проявів СМА слід 
виділити наступні:

- деформації тулуба, хребта (нервово-мязовий 
сколіоз), кінцівок [38]; 

- вроджений паралітичний комбінований ви-
вих та підвивих стегна [39]; 

- контрактури суглобів верхніх та нижніх кін-
цівок [38, 40];

- деформації стоп (еквіно-варусна, еквінусна, 
плоска, падаюча, плоско-вальгусна та ін.), неста-
більність наколінника, сухожильні рефракції, гі-
пермобільність у суглобах та ін. [38, 41].

Формування перерахованих вище ортопедич-
них наслідків СМА науковці пов’язують з атрофією 
м’язів, їх дисбалансом та розслабленням зв’язково-
сумочного апарату [37,42].

На жаль публікації, що висвітлюють ортопе-
дичну патологію при СМА носять поодинокий 
характер та не відображають особливості клініко-
ортопедичного перебігу залежно від типу захво-
рювання, виду та ступеню ортопедичної патології, 
віку пацієнта, варіанту перебігу захворювання та 
даних параклінічних досліджень. 

Дослідження, що стосуються лікування СМА за-
галом та їх ортопедичних проявів зокрема, є пе-
ренасиченими інформацією про медикаментозну 
терапію цього захворювання та результати хірур-
гічної корекції сколіозу хребта [9, 43, 44]. 

Основними препаратами, що застосовуються 
при медикаментозному лікуванні СМА є анасем-
ноген абепарвовек (торгова назва Золгенсма), 
рисдиплам (торгова назва Еврісді) та нусінерсен 

(торгова назва Спінраза) в комбінації з підтри-
мувальною терапією. Перший препарат спрямо-
ваний на внесення в організм схожого здорового 
гена, який замінює роботу недієздатного гена, два 
інші – на компенсацію недієздатності зламаного 
гена. Крім підтримуючої та симптоматичної тера-
пії, останнім часом з’явилися препарати спеціаль-
но розроблені для лікування цього захворювання, 
і які можуть збільшувати синтез необхідного білка 
[12, 19, 45-46]. Підтримувальна терапія включає за-
безпечення нормальної вентиляції легень, належ-
не харчування, ортопедичну корекцію, фізичну 
терапію та реабілітацію, симптоматичне лікування 
[33, 47, 48]. На сьогодні в Україні зареєстровано 
два препарати для лікування дітей зі СМА: нусінер-
сен (торгова назва Спінраза) та рисдиплам (тор-
гова назва Еврісді). 

Згідно літературних джерел в структурі орто-
педичного лікування дітей зі СМА чільне місце 
належить консервативному методу, яке, на жаль, 
є складним і неефективним. Це пов’язано з необ-
хідністю обмеження рухової активності пацієнтів 
при застосуванні різноманітних ортопедичних 
додатків (ортезів, туторів, корсетів, етапного гіп-
сування), що призводить до прогресування атро-
фії м’язів і може призвести до ранньої втрати 
функції ходьби та опори. 

Так, деякі автори повідомляють, що корсетна 
терапія при сколіозі рідко показана пацієнтам, що 
самостійно пересуваються, через можливу втрату 
здатності ходити внаслідок обмеження рухливос-
ті тулуба. Також встановлено, що при СМА типу 
II і III, корсетотерапія не зупиняє прогресування 
сколіозу. При лікуванні дефомрацій стоп повідом-
ляється про застосування етапного гіпсування для 
корекції контрактур та деформацій стоп. Однак, 
дослідники наголошують на обережному підході 
до застосування цього методу, що пов’язано із заг-
розою виникнення вторинних атрофій та втрати 
пацієнтом можливості до самостійного пересу-
вання [5, 8, 36]. Крім того, значне місце в консер-
вативному методі лікування займає ЛФК та елект-
ростимуляція м’язів, дихальна терапія та ін.

Результати та їх обговорення 
При проведенні літературного пошуку з проб-

лем діагностики та лікування СМА нами виявле-
но незначну кількість наукових досліджень, що 
стосуються особливостей клініко-ортопедичних 
проявів при СМА взагалі та їх залежності від типу 
захворювання зокрема; практично відсутня ін-
формація щодо змін структурно-функціонального 
стану кісткової тканини за даними рентген-ден-
ситометричних і біохімічних досліджень; існує 
інформаційний вакуум у вивченні змін м’язових 
структур за допомогою фундаментальних  методів 
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дослідження (електроміографія, ультразвукове 
дос лідження м’язів, їх силових характеристик) 
при саркопенічному синдромі, в залежності від 
типу захворювання та варіанту його перебігу; не 
створена класифікація порушень функціонально-
го стану нижніх кінцівок залежно від силового де-
фіциту м’язів, виду ортопедичних проявів та сту-
пеню їх вираженості, ступеню втрати функції до 
самостійного пересування пацієнта. 

Відомо, що на сьогоднішній день, існує дві точки 
зору щодо лікування та профілактики ортопедич-
них проявів при СМА. Прихильники консерватив-
них методів лікування, остерігаючись формування 
вторинних атрофій м’язів та втрати пацієнтами 
змоги до самостійного пересування, наполягають 
на ортезуванні, етапних гіпсових пов’язках при 
корекції деформацій, активній ЛФК, електрости-
муляції м’язів та медикаментозній терапії [23, 28, 
30, 33, 46]. На противагу їм, існує категорія орто-
педів-науковців, що підтримує активну хірургічну 
тактику направлену на корекцію ортопедичної па-
тології у пацієнтів із СМА шляхом виконання ре-
конструктивних оперативних втручань на кістко-
вих і м’язових структурах при нервово-м’язовому 
сколіозі, дисплазії і вивиху стегна, контрактурах 
суглобів нижніх кінцівок та деформаціях стоп 
[7]. Вони повідомляють про позитивні результати 
хірургічних втручань при СМА. Так, автори Cetik 
2024, Chechik 2011 вказують на відновленні здат-
ності пацієнтом сидіти без підтримки рук, покра-
щення комфорту та якості життя після виконаної 
мультисегментарної дорсальної стабілізації хреб-
та від грудних хребців Th2 або Th3 до крижової 
кістки або тазу [38, 43]. На наш погляд, значний 
розвиток хірургії хребта у пацієнтів із СМА мож-
на пов’язати з розвитком у них тяжкого нервово-
мязового сколіозу, який провокує посилення ди-
хальних ускладнень, що займають перше місце в 
летальності пацієнтів зі СМА. 

Стосовно хірургічних втручань при деформа-
ціях кінцівок, контрактурах суглобів та деформа-
ціях стоп існують поодинокі повідомлення. Так, 
автори [33, 36, 47] вказують на необхідність втру-
чань з приводу односторонньої та двосторонньої 
нестабільності кульшового суглоба та контрактур 
суглобів у пацієнтів із СМА з вираженим больовим 
синдромом і наявністю функціонально невигід-
них (дискордантних) контрактур. На необхідність 
хірургічної корекції контрактур суглобів (кульшо-
вих, колінних, гомілковостопних) при СМА, збе-
реження можливості вертикалізації та здатності 
до пересування пацієнта вказують Dunaway 2013. 
Також деякі з авторів (Boulay 2020, Finkel 2017) 
повідомляються про позитивні результати (досяг-
нення корекції) хірургічних втручань на м’яких 

тканинах при різних деформаціях стоп – ахілоп-
ластики, подовження сухожилків, сухожильно-
м’язових транспозицій [13, 24, 27]. У післяопера-
ційний період необхідна комплексна реабілітація, 
що включає консервативне лікування та ортезу-
вання кінцівок [28, 33]. Невирішеним питанням 
залишається алгоритм втручань на м’яких ткани-
нах, кісткових структурах стоп, їх комбінації при 
різних деформаціях стоп залежно від виду дефор-
мації та віку пацієнта з урахуванням усіх аспектів 
СМА.

Таким чином, стає зрозумілим, що існує низка 
невирішених питань, які стосуються діагностики 
та лікування патології опорно-рухового апарату 
у пацієнтів зі СМА, а їх вирішення полягає у про-
ведення фундаментальних досліджень кісткової та 
м’язової систем, розробці ортопедичної класифі-
кації та удосконаленню медикаментозної терапії, 
консервативних та хірургічних методик залежно 
від типу захворювання, функціонального стану 
м’язових структур, характеру перебігу захворю-
вання та ступеню його прогресування, виду та 
ступеню ортопедичних проявів, функції ходьби та 
опори. 

На наш погляд, питання медичної реабілітації 
пацієнтів зі СМА повинно носити мультидісциплі-
нарний характер, включати ортопедичний конт-
роль та корекцію деформацій, виконуватись разом 
з лікарями неонатологами, генетиками, педіатра-
ми, дитячими неврологами, пульмонологами та ін. 
Комплексний підхід призведе до покращення та 
подовження якості життя пацієнтів зі СМА.

Висновки

1. Для пацієнтів зі СМА характерна різнома-
нітна ортопедична патологія – деформації хребта, 
тулуба, нижніх кінцівок та стоп, контрактури суг-
лобів кінцівок, яка викликає не лише грубе пору-
шення функцій опорно-рухового апарату (опори, 
пересування та вертикалізації), але й патологічні 
зміни життєдіяльності внутрішніх органів та сис-
тем (дихальної, травної, серцево-судинної). 

2. Патологія опорно-рухового апарату при 
СМА потребує детального фундаментального вив-
чення з урахуванням типу захворювання, варіанту 
його перебігу, стану м’язових та кісткових струк-
тур, віку пацієнта, виду та ступеню ортопедичної 
патології, а методики, що застосовують для її ко-
рекції (медикаментозна терапія, консервативні та 
хірургічні методи, їх комбінація) – розробки та 
удосконалення. 
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Orthopedic Manifestations of Spinal Muscular Atrophy: Clarified and 
 Unresolved Theoretical and Practical Issues

Zyma A.M.2, Huk Yu.M.2, Smaha A.V.1 , Vatamanesku L.I.1, Cheverda A.I.2, 
 Kincha-Polishchuk T.A.2, Skuratov O.Iu.2

1MNPE «City Children’s Clinical Hospital» of the Chernivtsi City Council, Chernivtsi, 
Ukraine

2SI «Institute of Traumatology and Orthopedics of NAMS of Ukraine», Kyiv, Ukraine

Summary. Spinal muscular atrophy (SMA) is an autosomal recessive disorder 
characterized by progressive weakness and muscle atrophy resulting from degeneration 
of neurons in the spinal and bulbar parts of the brain. Objective. This study aims to 
analyze the literature devoted to the diagnosis and treatment of orthopedic pathologies 
in patients with various forms of SMA. Materials and Methods. The study is based on a 
retrospective review of articles focused on the diagnosis and treatment of patients with 
SMA. The PubMed database was searched for articles published between 2010 and 2024, 
with a focus on materials from the last five years. Results and Discussion. The literature 
search on musculoskeletal pathologies in SMA revealed a limited number of studies 
addressing the clinical and orthopedic manifestations of SMA and their dependence on 
the type of disease. There is practically no information on changes in the structural and 
functional state of bone tissue and muscle structures in patients with SMA. No unified 
classification has been found that defines the impairment of the functional state of 
the lower extremities depending on the muscle strength deficit, the type of orthopedic 
manifestations, and the degree of loss of function affecting independent movement. The 
analysis of the literature indicates a lack of consensus regarding surgical strategies for 
the treatment of orthopedic manifestations of SMA; the features of surgical interventions 
for the correction of certain orthopedic manifestations are also not covered, and a 
system for medical correction of disorders in the structural state of the bone system 
in SMA has not been developed. Conclusions. The pathology of the musculoskeletal 
system in SMA requires a detailed fundamental study considering the type of disease, 
its progression, the condition of muscle and bone structures, patient age, the type and 
severity of orthopedic pathology, while the methods used for its correction require further 
development and improvement.

Keywords: spinal muscular atrophy; Werdnig-Hoffmann disease; Dubowitz disease; 
Kugelberg-Wallander disease; hip dislocation and subluxation; joint contractures; foot 
deformity; literature review; surgical treatment; drug therapy; children.
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Фіброзна дисплазія: від історичних 
підходів до сучасних перспектив лікування

Зима А.М.1, Скуратов О.Ю. 1 , Гук Ю.М.1, Філіпчук В.В.1, Чеверда А.І.1, 
Кінча-Поліщук Т.А.1, Мельник М.В.1, Суворов В.Л.11

Резюме. Мета дослідження. Провести аналіз наукових літературних дже-
рел, що стосуються ФД та висвітлити стан питань щодо діагностики та лі-
кування ортопедичної патології у пацієнтів з різними формами ФД. Матеріали 
та методи. Дана стаття базується на ретроспективному огляді статтей 
різних авторів, що займались лікуванням пацієнтів з ФД. Використовувались 
статті, що були відібрані в різних науковометричних базах SCOPUS, Web of 
Science, Google scholar. Статті були відібрані згідно теми написання огляду та 
систематизовані згідно хронологічного порядку. Результати та їх обговорен-
ня. У статті проведена систематизація та аналіз підходів до лікування хворих 
з ФД на різних етапах розвитку науки. Також проаналізовані сучасні підходи 
до діагностики та лікування. Особлива увага приділяється молекулярно-гене-
тичним аспектам етіології захворювання, мутаціям гена GNAS, які лежать в 
основі порушень регуляції кісткового росту. Обговорюються сучасні підходи до 
лікування: використання бісфосфонатів та різних типів хірургічних втручань. 
Висновки. Огляд наукових літературних джерел та аналіз історичних аспек-
тів, що стосуються ФД, вказує як на значні досягнення ортопедичної спільноти 
в питаннях діагностики та лікування ФД, так і про значні виклики, що по-
требуть подальшого вирішення. Зміна поглядів на етіологію та патогенез за-
хворювання, виявлення помилок в генах на ранніх етапах розвитку плоду дало 
можливість розглянути ФД як захворювання стовбурових клітин, що дає ліка-
рям та дослідникам нові важелі щодо використання останніх в лікуванні паці-
єнтів з даною патологією. Дослідження ФД та встановлення факту, що дана 
патологія є наслідком захворювання стовбурових клітин, дало змогу науковцям 
розглянути нові підходи до терапії, засновані на використанні мезенхімальних 
стовбурових клітин (МСК). МСК можуть бути застосовані для корекції поруше-
ної кісткової тканини, оскільки вони здатні диференціюватися в остеобласти 
та сприяти ремоделюванню кісткової тканини. Це відкриває можливість для 
трансплантації МСК або модифікації їх функціонування для відновлення кіст-
кової структури, що зазнала змін унаслідок ФД. На наш погляд одним із перспек-
тивних напрямів є дослідження остеогенної активності МСК з патологічних 
осередків, оскільки це може допомогти розробити нову стратегію їх регенера-
ції. Існує незначна кількість наукових досліджень, що вказують на можливість 
реконструкції дефектів кісток шляхом комбінації МСК та аломатеріалу.

Ключові слова: фіброзна дисплазія, огляд літератури, стовбурові клітини, 
хірургічне лікування, бісфосфонати, ортопедія, діти.
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Вступ

В структурі різноманітних пухлиноподібних та 
диспластичних уражень скелета у дітей одним із 
клінічних проявів яких є формування патологіч-
них переломів та деформацій довгих кісток ске-

лету, суттєве місце належить фіброзній дисплазії 
(ФД). Невчасна діагностика та невірно вибрана 
тактика лікування цього захворювання призво-
дить до значних функціональних порушень та, як 
наслідок, інвалідизації та соціальній дезадаптації 
пацієнтів.

Мета роботи: провести аналіз наукових літе-
ратурних джерел, що стосуються ФД та висвіт-
лити стан питань щодо діагностики та лікування 
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 ортопедичної патології у пацієнтів з різними фор-
мами ФД.

Фіброзна дисплазія належить до рідкісних зах-
ворювань, поширеність якої серед усіх пухлинопо-
дібних захворювань становить 7% [1], що усклад-
нює її діагностику та лікування.

Вперше окремі симптоми захворювання були 
описані Ліхтенштейном у 1934 році. В наступних 
дослідженнях Ліхтенштейн у 1937 [2] та Маккьюн 
та Олбрайт у 1938 роках [3] випустили декілька 
рукописів, де було описано ряд пацієнтів з одна-
ковим симптомокомплексом, а саме: множинним 
ураженням кісток переважно одностороннього 
характеру; наявність пігментних плям на шкірі та 
раннє статеве дозрівання. Даним пацієнтам було 
проведено хірургічне лікування з приводу орто-
педичної патології та проведено патогістологічне 
дослідження патологічно змінених тканин, за ре-
зультатом якого у всіх пацієнтів був встановлений 
фіброзний остит [4]. 

Надалі, велика кількість профільних спеціа-
лістів описували свій власний досвід лікування 
хворих з ФД [5]. При описанні клінічної картини 
захворювання найбільш важким та поширеним 
клінічним проявом визначена варусна деформа-
ція проксимального відділу стегнової кістки, що 
отримала назву «палиця пастуха» та рекурвації в 
діафізі великогомілкових кісток, що візуально на-
гадують «лезо шаблі». Формування таких деформа-
цій пов’язувалась з виникненням великої кількості 
мікропереломів в ділянці ураження кістки та, як 
наслідок, аномальним моделюванням кісткової 
тканини. 

При визначені методів лікування перевага від-
давалася консервативному лікуванню яке мало 
симптоматичний характер. Так, при больовому 
синдромі використовувалися знеболюючі препа-
рати, при наявних патологічних переломах – гіп-
сова іммобілізація. Для уточнення діагнозу вико-
ристовували патогістологічне дослідження після 
біопсії новоутворення.

У 1990 році Крансдорф та Мосер [6] провели 
ретроспективний аналіз результатів лікування 501 
хворого з фіброзною дисплазією, що знаходилися 
на лікуванні в різних клініках США, з яких у 427 
випадках були пацієнти з моноосальною формою 
фіброзної дисплазії та 74 – поліосальною. В  своїй 
роботі автори встановили, що захворювання має 
виключно інтрамедулярне ураження кісткової 
тканини без пошкодження кортикальної частини 
кістки. Також, були виділені основні рентгено-
логічні симтоми, а саме: симптом матового скла 
– свідчить про зміну нормальної архітектоніки 
кістки в ділянці ураження, а саме заміну нормаль-
ної трабекулярної структури кістки на більш ви-

тончену сітчасту структуру. При патоморфологіч-
ному дослідженні окремо були виділені вогнища 
ФД, які в середині диспластичного ураження мали 
острівці хрящової тканини, що отримало назву 
flocculent calcification. Ці вогнища були характер-
ними для ураження дистальних відділів стегнової 
кістки. У хворих було визначено наявність типо-
вих аномалій, що пов’язували з наявністю вогнищ 
фіброзної дисплазії, такі як нижньо-латеральне 
опущення орбіти ока при ураженні фіброзною 
дисплазією кісток черепа. 

Результати та їх обговорення

Систематизація накопичених знань з враху-
ванням клініко-рентгенологічних досліджень по-
сприяла формуванню класифікації ФД з виділен-
ням різних форм залежно від характеру ураження 
(МКХ-10):

1. Моноосальна (ураження однієї кістки)
2. Поліосальна (ураження декількох кісток)
3. Синдром МакКюна – Олбрайта (ураження де-

кількох кісток у поєднані з позаскелетними про-
явами)

Починаючи з кінця ХХ століття науковий по-
тенціал ортопедичної спільноти був зосеред-
жений на покращенні діагностики та розуміння 
питання етіопатегенезу фіброзної дисплазії. Зна-
чний поштовх у вирішенні цього питання дав 
розвиток молекулярно-генетичних досліджень, 
завдяки яким було встановлено, що етіопатоге-
нез фіброзної дисплазії пов’язаний з соматичною 
мутацією гена GNAS локалізованій в 20q13.2-13.3 
хромосомі [7]. 

Ген GNAS (Guanine Nucleotide-Binding Protein 
G Subunit Alpha) [8] кодує білок Gs-альфа, який є 
основним для сигнальних шляхів в клітині. Цей 
ген регулює утворення циклічного аденозинмо-
нофосфату (cAMP), що впливає на активність ба-
гатьох клітинних функцій. В контексті фіброзної 
дисплазії, мутації в гені GNAS можуть призводити 
до змін у функції G-білка, що в свою чергу впли-
ває на регуляцію кісткового росту. Мутації гену 
GNAS є ключовим фактором у розвитку цього рід-
кісного захворювання кісткової тканини [9]. Білок 
Gs-альфа (Gαs) є субодиницею білкового комп-
лексу G, який бере участь у передачі клітинного 
сигналу. Gs-альфа зазвичай асоціюється з рецеп-
торами, пов’язаними з білком G (GPCR), які акти-
вують аденілатциклазу та підвищують рівні цАМФ 
[10]. G-білки не беруть безпосередньої участі в 
системі RANK. Однак Gαs провокує підвищення 
аденілатцик лази, що в свою чергу підвищує рівень 
циклічного АМФ (цАМФ). Підвищення рівня цАМФ  
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спричинює надмірну активацію білкінази та регу-
ляторних білків CREB (циклічний АМФ регулюю-
чий білок) [11], що провокує зниження диферен-
ціації остеобластоів. Також CREB має опосередко-
ваний вплив на ремоделювання кісткової тканини 
за рахунок регуляції остеоіндуктивних факторів 
таких як: остеокальцин, остеопонин та колаген І 
типу, таким чином знижуючи потен ціал кістки до 
ремоделювання та підвищення рівня формування 
фіброзної тканини. CREB має тісний зв’язок з ін-
шими сигнальними шляхами особливо з Wnt/β–
катеніновим [12]. Останній є вагомою частиною 
в розвитку кісткової тканини. Активація Wnt/β-
катенінового сигнального шляху сприяє остео-
генезу, тобто утворенню нової кістки. Внаслідок 
активації Wnt/ β-катенін [13] не розщеплюється, 
акумулюється в цитоплазмі і транслюється в ядро, 
де взаємодіє з транскрипційними факторами та 
сприяє експресії генів, наслідком чого є зниження 
диференціації остеобластів та погіршення кістко-
утворення. Активація Wnt/β-катенінового сигналь-
ного шляху може впливати на систему RANKL або 
модулювати її опосередковано. Система RANKL 
передусім включає взаємодію між трьома (RANKL) 
і остеопротегерин (OPG). 

Потрібно нагадати, що RANK [14] (активатор 
рецептора ядерного фактора каппа B): це рецеп-
тор, який знаходиться на поверхні попередників 
остеокластів і зрілих остеокластів. Коли RANKL 
зв’язується з RANK, він запускає сигнальні шляхи, 
які сприяють диференціюванню та активації ос-
теокластів.

Ліганд RANK (RANKL)[15] це цитокін, що ви-
робляється остеобластами та іншими клітинами. 
Він зв’язується з RANK на поверхні попередників 
остеокластів, ініціюючи сигнальний каскад, який 
призводить до утворення остеокластів і резорбції 
кістки.

Остеопротегерин (OPG)[16] – рецептор-при-
манка, який конкурує з RANK за зв’язування з 
RANKL. Коли OPG зв’язується з RANKL, він запо-
бігає активації RANK і пригнічує утворення та 
активність остеокластів. Система RANK є одним 
із основ них шляхів у ремоделюванні кістки та 
регуляції остеокластів, клітин, відповідальних за 
резорбцію кістки. Критичну роль в розвитку фіб-
розної дисплазії відіграють такі компоненти сис-
теми RANK як: RANK, ліганд RANK (RANKL). RANKL 
зв’язується з RANK на поверхні попередників ос-
теокластів, що призводить до їх диференціації та 
активації. У сучасній медицині акцент робиться на 
розумінні молекулярних механізмів, які лежать в 
основі генетичних захворювань, включаючи фіб-
розну дисплазію. Після з’ясування генних мутацій, 
що лежать в основі формування фіброзної дисп-

лазії, захворювання почали розглядати як хворо-
бу стовбурових клітин. Встановили, що форма та 
тяжкість ураження залежить від часу коли відбу-
лась генетична поламка під час формування плоду. 
Концепція фіброзної дисплазії як захворювання 
стовбурових клітин є предметом інтересу та пос-
тійних досліджень ортопедичної спільноти всього 
світу [17]. 

Розпізнання ФД як захворювання стовбуро-
вих клітин відкриває новий підхід та можливість 
створення відповідних моделей захворювання, 
що надасть більше уявлень про його природу та 
патогенез. Крім того, стовбурові клітини скелету 
можуть слугувати інструментом для інноваційно-
го лікування. Це може включати зміну активності 
мутованих стовбурових клітин, заміну мутованих 
клітин через місцеву трансплантацію або корек-
цію генетичного дефекту в самій стовбуровій клі-
тині. Наразі активно розробляються моделі для 
глибокого вивчення цих можливостей у спеціаль-
но створених умовах (in vitro) та в живому орга-
нізмі (in vivo) [18].

Стосовно ортопедичних проявів при фіброзній 
дисплазії слід зауважити, що на сьогоднішній день 
вітчизняними та закордонними науковцями про-
ведене всебічне вивчення їх розвитку та перебігу 
залежно від віку, статі та форми ФД, локалізації та 
об’єму патологічного (-них) осередку (-ів), часу 
виникнення генетичних мутацій; удосконалено 
методики діагностики та методи лікування різних 
форм ФД з урахуванням біомеханічних показни-
ків довгих трубчастих кісток верхніх та нижніх 
кінцівок. [19]

Проте, на превеликий жаль, ортопедичні проя-
ви розглядаються науковою спільнотою лише з 
позицій механічної неспроможності кістки та 
формування вісьових деформацій довгих кісток 
та їх патологічних переломів, без належної уваги 
щодо особливостей їх виникнення з позицій ана-
лізу порушень структурно-функціонального стану 
кісткової тканини. На сьогодні відмічається обме-
жена кількість наукових публікацій, що стосуються 
рентгенденситометричного, біохімічного, культу-
рального та гістоморфометричного дослідження 
структури кістки, а саме її якісного та кількісного 
складу органічної та мінеральної основи. 

Загальновідомим фактом є те, що в кістковій 
тканині процеси кісткоутворення та остеорезорб-
ції є збалансованими. Для багатьох системних 
захворювань скелету (недосконалий остеогенез, 
фосфат-діабет та ін.) є переважання процесів ос-
теорезорбції над кісткоутворенням. Це стосується 
і різних форм ФД. [20] Проте, особливості пору-
шення СФСКТ при ФД є недостатньо досліджени-
ми, а саме ступінь порушення остеорезорбції та 
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кісткоутворення, їх дисбаланс залежність цих по-
рушень від віку, статі пацієнта та форми ФД, наяв-
ність чи відсутність порушень мінералізації орга-
нічної основи кісткової тканини, зміни в швидкос ті 
ремоделювання кісткової тканини, залученість до 
процесу неколагенових білків. Так, стосовно змін 
структурного стану кісткової тканини були про-
ведені наступні рентген-денситометричні дос-
лідження, що являються золотим стандартом в 
діаг ностиці МЩКТ, які виявили зміни T/Z-критеріїв 
та встановили зменшення МЩКТ. Проте ці дослід-
ження носили несистемний характер та не містили 
дос лідження змін структурного стану кісткової тка-
нини залежно від віку та форми ФД [21]. 

З виявленням сучасних маркерів кісткового об-
міну VI покоління: P1NP, β-CTx, остеокальцину ста-
ло можливим оцінити процеси кісткоутворення, 
остеорезорбції та ремоделювання кісткової тка-
нини у хворих з ФД. Було встановлено збільшен-
ня рівня остеорезорбції при поліосальній формі 
ФД та синдромі МакКюна – Олбрайта, що стало 
пош товхом до застосування антиостеопоротичної 
терапії для даної категорії пацієнтів [22;23]. Про-
те, слід зауважити, що подібні дослідження були 
зосереджені саме на поліосальній формі, в той час 
як при моноосальній формі ФД нами не знайдено 
подібних досліджень. 

Стосовно культурального методу досліджен-
ня нами не виявлено публікацій, що стосуються 
СФСКТ у хворих з ортопедичними проявами при 
ФД.

Піонерами в дослідженні кісткової тканини, що 
застосували гістоморфометричний метод, були 
канадські вчені [24], які провели обстеження 23 ді-
тей і підлітків з ФД та виявили відсутність суттєвих 
змін мінералізації неураженої кісткової тканини 
вогнищем ФД, однак в біоптаті з вогнищ відміча-
лись критичні зміни мінералізації кісткової тка-
нини, а саме стоншення трабекулярної структури 
кістки, помірне підвищення остеоїдного індексу, 
відносної поверхні остеобластів та часу затримки 
мінералізації. В ході дослідження [25] встановлено, 
що при ФД відмічається порушення мінералізації 
кісткової тканини, а саме: зниження вмісту фосфа-
тів в крові, дефіцит вітаміну D, висока швидкість 
резорбції кісткової тканини остеокластами. 

Стосовно лікування ортопедичних проявів ФД 
потрібно вказати на можливість медикаментозної 
терапії порушень структурного стану кісткової 
тканини та необхідність корекції вісьових дефор-
мацій довгих кісток та МОС їх патологічних пе-
реломів при ФД. Поштовхом до розвитку медика-
ментозної терапії пацієнтів з ФД був біль у кістках, 
що характерний для більшості пацієнтів з даним 
захворюванням. Хірургічне втручання покращу-

вало перебіг захворювання, проте це був тимча-
совий результат, далі хворі знову повертались до 
медикаментозної корекції больового синдрому. 
На початку 19 століття для зменшення больового 
синдрому використовувались звичайні знеболюю-
чі засоби та нестероїдні протизапальні препарати. 
Завдяки визначенню зменшення щільності кістко-
вої тканини у вогнищах ФД увага лікарів та нау-
ковців всього світу зосередилась на змінах СФСКТ 
та його корекції за рахунок використання проти-
остеопоротичних препаратів, особливо бісфос-
фонатів. Бісфосфонати були вперше синтезовані в 
середині 19 століття, але їх медичне використан-
ня в якості лікарських препаратів для лікування 
захворювань кісток почалося значно пізніше – у 
другій половині 20 століття. Перший бісфосфо-
нат, алендронова кислота [26], був синтезований 
у 1969 році. З того часу бісфосфонати стали важ-
ливим класом ліків для лікування захворювань кіс-
ток, таких як остеопороз і хвороба Педжета. Біс-
фосфонати були вперше використані в лікуванні 
фіброзної дисплазії кісток в 1990-х роках. Препа-
рат памідронат [27] був одним із перших бісфос-
фонатів, який проказав ефективність у зменшен-
ні болю [27;29;30] та покращення якості життя у 
пацієнтів із цією рідкісною хворобою. Вивчення 
впливу бісфосфонатів на вогнища фіброзної дисп-
лазії продовжується і до сьогодні оскільки жодне 
рандомізоване клінічне випробування не було за-
вершено [31]. Oкрім покращення загального ста-
ну пацієнта та збільшення мінеральної щільності 
кісткової тканини у вогнищах ФД відмічається і 
ряд ускладнень при використанні бісфосфонатів 
[32]. До ускладнення лікування відносять гострі 
реакції на введення препарату такі як гіпертермія, 
судоми, нудота, блювання, головний біль, біль в 
м’язах, такі віддалені наслідки як остеонекроз ще-
лепи, що виникає при тривалому лікуванні. Проте 
багатьма дослідниками було констатовано прева-
лювання користі в лікуванні бісфосфонатами над 
ризиками від їх застосування [33].

Таким чином, стає зрозумілим, що дослідження 
СФСКТ у пацієнтів з ФД, що були проаналізовані 
в науковій літературі, носять поодинокий безсис-
темний характер, без урахування особливостей 
клінічного перебігу ФД, який залежить від форми 
захворювання, віку та статі пацієнта, різних видів 
ортопедичної патології та ступеню її вираженості 
(вісьові деформації довгих трубчастих кісток та їх 
патологічних переломів).

На наш погляд, вивчення порушення СФСКТ та 
його особливостей при різних формах ФД визна-
чить необхідність та доцільність розробки систе-
ми антиостеопоротичної терапії, дозволить сфор-
мувати підґрунтя для її створення залежно від віку, 
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статі пацієнта та форми захворювання, з ураху-
ванням змін СФСКТ залежно від даних МЩКТ та 
біохімічних показників. Також необхідною є роз-
робка медикаментозної терапії, як базисної, так і в 
поєднанні з препаратами групи антирезорбентів, 
розробка схем, доз, комбінації різних лікарських 
засобів з бісфосфонатами.

Хірургічне лікування фіброзної дисплазії прой-
шло значний історичний розвиток з удоскона-
ленням методів та підходів від моменту виявлен-
ня патології до сучасності. За цей час змінились 
підходи до лікування пацієнтів на фіброзну дисп-
лазію. Також змінам піддались хірургічні техніки, 
що застосовувались. Відбулась і еволюція засобів 
фіксації.

Початкові хірургічні втручання зазвичай були 
спрямовані на корекцію деформацій та видалення 
болючих або великих уражених областей кісток. 
Проте, були відсутніми адекватні методи фіксації 
кісткових фрагментів, фіксація зазвичай проводи-
лась іммобілізуючими гіпсовими пов’язками. Така 
фіксація приковувала пацієнта до ліжка, що погір-
шувало фінальний результат лікування, призводи-
ло до формування стійких контрактур в суглобах, 
які, досить часто, подолати повністю було немож-
ливо. На ранніх етапах лікування ФД пріоритет на-
давався консервативному лікуванню пошкоджень 
опорно-рухового апарату та малим хірургічним 
втручанням таким як кюретаж патологічного осе-
редку в кістках, також використовували резекцію 
уражених ділянок кістки. У 1985 році вийшли пер-
ші статті, що описували вдалий досвід лікування 
хворих на ФД у щелепно-лицевій хірургії з ви-
користанням кісткових трансплантатів, проте не 
було проведено спостереження в динаміці [34]. 
Ідею кісткової пластики швидко підхопили орто-
педи всього світу. З плином часу почали з’являтись 
статті з більш довготривалим спостереженням за 
пацієнтами після проведення кісткової пластики 
дефекту ФД. Був відмічений позитивний результат  
кісткової пластики у дорослих пацієнтів з мо-
ноосальною формою ФД та незадовільні результа-
ти у пацієнтів молодшого віку, як з моноосальною 
так і поліосальною формами ФД. Використання 
аутопластики у пацієнтів з ФД є не перспектив-
ним напрямком лікування так як відбувався лізис 
аутотрансплантату в досить короткі терміни піс-
ля хірургічного лікування [35;36]. Підходи до лі-
кування дорослих пацієнтів та дітей молодшого 
віку різко різнились, так як у дорослих перевага 
надавалась використанню інтрамедулярних мета-
локонструкцій перед накістковими фіксаторами. 
В той час як у дітей застосування БІОС було не-
можливим через наявнісь активно працюючих зон 
росту [37]. Проте змін зазнавали не лише техніки 

хірургічних втручань, а й методи фіксації; так в 
другій половині 20-го століття було створено інт-
рамедулярні стержні, що ростуть. Таким чином 
корекція деформацій довгих трубчатих кісток та 
профілактичне армування кісток, що уражені ФД 
у дітей стало можливим. З розвитком технологій 
відбулись і зміни в передопераційному плануванні 
хірургічного втручання. Великим внеском в пере-
допераційне планування була поява можливості 
3D друку уражених кісток пацієнтів. Це допомогло 
на передопераційному етапі провести підбір опти-
мальної хірургічної техніки, що зменшило час хі-
рургічного втручання, дало можливість зменшити 
травматичність хірургічного втручання та мінімі-
зувати крововтрату пацієнтів [38].

Варто відзначити, що ортопедичною спільно-
тою вирішено ряд питань, які стосуються хірур-
гічної корекції вісьових деформацій довгих кіс-
ток нижніх кінцівок та патологічних переломів, 
а саме встановлено, що застосування інтрамеду-
лярних блокованих стержнів у дорослих пацієнтів 
та інт рамедулярних телескопічних конструкцій, 
що ростуть, у пацієнтів дитячого віку при вико-
нанні металоостеосинтезу дозволяє досягнути 
оптимальних термінів зрощення та провести про-
філактику рецидивів деформацій кісток та їх пере-
ломів, пришвидшити термін реабілітації пацієнтів.

Проте, існують ускладнення перебігу чи хірур-
гічного лікування захворювання, проблему яких 
на сьогодні не вирішено. Це стосується в загаль-
ному проблем хірургії ФД (міграція стержнів, від-
сутність росту телескопічного стержня, нестабіль-
ність елементів різних металофіксаторів та улам-
ків в умовах остепоротичної кісткової тканини та 
інше) та, зокрема, рецидивів патологічних осеред-
ків довгих кісток кінцівок, як при поліосальній, 
так і моноосальній формах фіброзної дисплазії. 

Ортопеди світу пройшли тривалий та складний 
шлях у боротьбі з ускладненим перебігом захво-
рювання та рецидивами патологічних осередків 
– проведення повторних хірургічних втручань, 
а саме внутрішньокісткові резекції патологіч-
них осередків довгих кісток, обробки порожнин 
різними розчинами, заповнення дефектів різно-
манітними видами ало- та аутотрансплантатів. 
На превеликий жаль, всі застосовані методики та 
засоби не привели до бажаного результату [39], а 
відсоток рецидивів коливається від 43 до 76%. Тому 
вважаємо за необхідне провести аналіз віддалених  
результатів перебігу захворювання та його реци-
дивів залежно від форми захворювання, віку, ста-
ті, локалізації та об’єму патологічного осередку, 
виду матеріалу, що використовувався для пласти-
ки. Розробка значної кількості різних видів транс-
плантатів, що існують в ортопедії, свідчить про 
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 відсутність універсального матеріалу, який відпо-
відав би всім вимогам ортопедів при лікування ФД.

На сьогодні застосуванню трансплантатів різ-
них типів належить важливе місце у лікуванні хво-
рих з ФД. Проте, серед недоліків кісткових імплан-
тів потрібно відмітити недостатні остеоін дуктивні 
властивості, можливе виникнення пов торних ре-
цидивів та їх лізису [40]. Паралельно з намаганням 
хірургів вирішити питання рецидивів власними си-
лами активно розвивались і генетичні досліджен-
ня, відображені вище. Ці дослідження свідчать про 
значну залученість в етіопатогенез ФД генетичних 
мутацій та дефекту клітин поперед ників кісткової 
тканини і, як наслідок, порушення формування та 
«життя» кістки [41]. Стає зрозумілим та логічним, 
що у лікуванні ортопедичних проявів ФД можуть 
бути корисними клітинні регенераторні техноло-
гії, яким останнім часом приділяється увага у нау-
кових публікаціях.

В 2006 році Mara Riminucci, Isabella Saggio впер-
ше розглянули ФД як захворювання стовбурових 
клітин. Вони вважали за необхідне при лікування 
ФД застосовувати кісткові клітини попередники в 
лікуванні хворих з даною патологією. Проте дос-
ліджень які б надали чіткі позитивні чи негативні 
результати застосування регенераторних техно-
логій в лікуванні хворих на ФД відсутні. Беззапе-
речним є факт позитивного впливу аспірату кіст-
кового мозку на відновлення кісткової тканини 
при травмах та переломах кісток [42].

На наш погляд також вкрай цікавим та важливим 
питанням, яке потребує вирішення, є проведення 
вивчення остеогенної активності мезенхімальних 
стовбурових клітин (МСК) кісткового мозку з па-
тологічного осередку та поза вогнищами ФД, що 
можливо, відкрило би шлях до їх застосування при 
пластиці патологічних осередків та кісткових де-
фектів довгих кісток після внутрішньокісткових 
резекцій у комбінації з різними видами сучасних 
аломатеріалів. Потрібно зауважити, що деякі за-
кордонні дослідники вже пішли цим шляхом і зві-
тують про позитивні результати, проте матеріал, 
який був ними використаний не є сучасним на 
сьогоднішній день [43], а самі дослідження носять 
поодинокий характер.

Таким чином все вище перераховане змінило 
філософію щодо застарілих методів лікування ФД 
та свідчить про актуальність і необхідність дос-
ліджень, що буде стосуватись СФСКТ, розробки 
корекції його порушень, удосконаленню методів 
хірургічної корекції ФД із застосуванням новітніх 
технологій. 

Висновки

1. Огляд наукових літературних джерел та ана-
ліз історичних аспектів, що стосуються ФД вказує 
як на значні досягнення ортопедичної спільноти 
в питаннях діагностики та лікування ФД, та і про 
значні виклики, що потребують подальшого вирі-
шення.

2. Фіброзна дисплазія – захворювання, що ха-
рактеризується виникненням у більшості пацієн-
тів ортопедичної патології, що значно порушує 
функцію опорно-рухового апарату людини та 
пот ребує удосконалення в діагностиці та методах 
медикаментозної та хірургічної корекції.

3. Зміна поглядів на етіологію та патогенез зах-
ворювання, встановлення помилок в генах на ран-
ніх етапах розвитку плоду дало можливість розг-
лянути ФД як захворювання стовбурових клітин, 
що дає лікарям та дослідникам нові важелі щодо 
використання останніх в лікуванні пацієнтів з да-
ним захворюванням.

4. Дослідження ФД та встановлення факту, що 
дана патологія є наслідком захворювання стовбу-
рових клітин, дало змогу науковцям розглянути 
нові підходи до терапії, засновані на використанні 
мезенхімальних стовбурових клітин (МСК). МСК 
можуть бути застосовані для корекції порушеної 
кісткової тканини, оскільки вони здатні диферен-
ціюватися в остеобласти та сприяти ремоделю-
ванню кісткової тканини. Це відкриває можливість 
для трансплантації МСК або модифікації їх функ-
ціонування для відновлення кісткової структури, 
що зазнала змін унаслідок ФД. На наш погляд, од-
ним із перспективних напрямів є дослідження ос-
теогенної активності МСК з патологічних осеред-
ків, оскільки це може допомогти розробити нову 
стратегію їх регенерації. Існує незначна кількість 
наукових досліджень, що вказують на можливість 
реконструкції дефектів кісток шляхом комбінації 
МСК та аломатеріалу.
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Fibrous Dysplasia: From Historical Approaches to Modern Treatment 
 Perspectives
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Polishchuk T.A.1, Melnyk M.V.1, Suvorov V.L.1

1SI «Institute of Traumatology and Orthopedics of NAMS of Ukraine», Kyiv, Ukraine

Summary. Objective. This study aims to analyze scientific literature on fibrous 
dysplasia (FD) and highlight the state of diagnosis and treatment of orthopedic pathology 
in patients with various forms of FD. Materials and Methods. This article is based on 
a retrospective review of papers by various authors on the treatment of patients with 
FD. Articles were selected from scientific databases such as SCOPUS, Web of Science, and 
Google Scholar. The selected articles were reviewed in chronological order according to 
the topic of the study. Results and Discussion. The article provides a systematic analysis 
of treatment approaches for patients with FD at different stages of the development of 
science. Modern diagnostic and therapeutic approaches are also analyzed, with particular 
attention given to the molecular-genetic aspects of the disease’s etiology, particularly 
mutations in the GNAS gene, which underlie bone growth regulation disorders. Current 
treatment approaches, including the use of bisphosphonates and various types of surgical 
interventions, are discussed. Conclusions. A review of the scientific literature and analysis 
of historical aspects related to FD indicate both significant achievements of the orthopedic 
community in the diagnosis and treatment of FD, as well as significant challenges that will 
require further resolution. Changing views on the etiology and pathogenesis of the disease, 
as well as the identification of genetic mutations during early fetal development, have led 
to the recognition of FD as a stem cell disease. This provides new leverage for doctors and 
researchers to use stem cells in the treatment of patients with this pathology. Research on 
FD and the identification of this pathology as a result of stem cell disease has allowed 
scientists to explore new therapeutic approaches based on the use of mesenchymal stem 
cells (MSCs). MSCs can be used to correct bone tissue disorders since they can differentiate 
into osteoblasts and promote bone tissue remodeling. This opens the possibility for MSC 
transplantation or modification of their functioning to restore bone structures affected 
by FD. In our opinion, one promising area is the study of the osteogenic activity of MSCs 
from pathological sites, as this may help develop new regeneration strategies. There is a 
limited number of studies indicating the potential for bone defect reconstruction through 
the combination of MSCs and allomaterial.

Keywords: fibrous dysplasia; literature review; stem cells; surgical treatment; 
bisphosphonates; orthopedics; children.
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