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Резюме
Цель – продемонстрировать клинический случай взрослого пациента с болезнью Олье, выраженной деформацией 

кисти и тактику его лечения в травматолого-ортопедической практике. 

На лечении в специализированном травматолого-ортопедическом отделении ФГБУ НИИТО им. Я. Л. Цивьяна в 
2017 г. находилась пациентка К., 71 г. с выраженной деформацией левой кисти на фоне болезни Олье. Пациентке 
проводилось одномоментное многоэтапное хирургическое вмешательство с удалением объемных образований I, II, 
IV и V пальцев кисти, костной и сухожильной пластикой дефектов. 

Через 5 лет после выполненного хирургического вмешательства пациентка отмечает высокую степень удовлетво-
ренности проведенного лечения. На контрольном визите установлено сохранение интраоперационно достигнутого 
результата без признаков рецидивирования процесса или признаков озлакачествления. Комплексное хирургиче-
ское вмешательство привело к улучшению навыков мелкой моторики, восстановило функции социально-бытового 
самообслуживания.

В связи с высокими рисками рецидивирования и малигнизации процесса пациенты с болезнью Олье требуют 
пристального наблюдения врачами-клиницистами. Хирургическое лечение доброкачественных форм заболевания 
предполагает выполнение органосохраняющего вмешательства с реконструкцией костных и сухожильно-связочных 
дефектов. Главными целями вмешательства при этом становится удаление патологического субстрата и компенсация 
функции кисти в целом.
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Summary
The objective was to demonstrate a clinical case of an adult patient with Olier’s disease (enchondromatosis), severe hand deformity, 

and its treatment in orthopedic department. Patient K., 71 years old, was treated with severe deformation of the left hand due 
to Ollier’s disease in Ya. L. Tsiv’yan Novosibirsk Research Institute of Traumatology and Orthopedics in 2017. The patient 
underwent a one-stage multi-stage surgical intervention with removal of the endochondromas of the 1st, 2nd, 4th and 5th 
fingers, bone and tendon grafting of the defects.

In 5 years after surgery, patient notes a high degree of satisfaction with the treatment. At the control visit, the preservation of the 
intraoperatively achieved result was established without signs of recurrence of the process or signs of malignancy. The achieved result 
led to the improvement of motor skills, restored a number of social self-service functions.
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Введение
Определение. Множественный энхондроматоз, 

или болезнь Олье, является редким, не наследствен-
ным расстройством скелета, характеризующимся 
наличием множественных энхондром или хряще-
вых масс в области метафизов и диафизов длинных 
трубчатых костей или коротких трубчатых костей 
рук и стоп [1–4]. Заболевание имеет тенденцию 
к унилатеральному формированию энхондром, 
преимущественно аппендикулярного скелета [5]. 
Множественные энхондромы (≥3) асимметрично 
поражают хрящевую ткань скелета [2].

Самим Олье заболевание было определено как 
энхондромы руки, появляющиеся в большом ко-
личестве [6]. В отечественной литературе1990-х 
гг. под хондроматозом понималось врожденное 
системное заболевание скелета, характеризовав-
шееся замедленной и извращенной оссификацией 
эмбрионального хряща. Его частота встречаемости 
в конце 1980-х гг. составляла 4–5 % всех диспла-
стических и опухолевых костей [3]. В настоящее 
время распространенность заболевания составля-
ет менее 1 случая на 100 тыс. человек [3, 5, 8, 9]. 
Среди новообразований костной ткани по частоте 
встречаемости оно занимает 2-е место после осте-
охондром [2]. По мнению некоторых авторов, бо-
лезнь Олье является наиболее распространенной 
первичной опухолью костей руки [10].

Заболевание, как правило, манифестирует на 
1-м году жизни или в 1-й декаде жизни [2]. 

Ранее было описано, что у мужчин встречае-
мость в 2 раза выше, чем у женщин [11], однако 
некоторые обзоры литературы утверждают, что 
разделение составляет 1:1[8].

Установлено, что в фалангах пальцев энхон-
дромы встречаются чаще, чем в пястных костях. 
Соответственно, в фалангах пальцев выше частота 
осложнений энхондром [12]. 

Классификация. Существуют ряд зарубежных 
и отечественных систем, классифицирующих мно-
жественный энхондроматоз:

– в классификации Spranger [13] болезнью 
Олье определяют множественные энхондромы 
плоских и трубчатых костей, преимущественно 
односторонние (рис. 1) [2, 3];

– позже Halal и Azouz [14] добавили 3 подтипа 
к классификации Spranger, включив в нее генера-
лизованный энхондроматоз с неправильным рас-
положением пораженных позвонков, генерализо-

ванный энхондроматоз при мукополисахаридурии 
и энхондроматоз с вогнутыми телами позвонков;

– отечественная классификация, предложен-
ная Шавыриным, включала в себя 5 форм энхон-
дроматоза [7]:

1) акроформу с преимущественным пораже-
нием кистей и стоп: рентгенологически проявля-
ющуюся вздутием и деформацией костей, истон-
чением и разрушением коркового слоя, очагами 
просветления и крапчатостью структур, с редким 
озлокачествлением;

2) мономиелическую форму с поражением од-
ной конечности с прилегающими костями тазового 
или плечевого пояса;

3) преимущественно одностороннюю форму 
с поражением одной половины скелета;

4) двустороннюю форму с ассиметричным 
двусторонним поражением скелета;

5) монооссальную форму с единичными де-
формациями;

– по локализации дисхондроплазий А. А. Арен-
берг выделил 4 формы [15]: 

I форма – акроформа – поражение костей 
кистей и стоп;

II форма  – мономелическая  – поражение 
костей одной конечности с прилегающей частью 
плечевого пояса или таза;

III форма – односторонняя или преимущест-
венно односторонняя форма;

IV форма – двусторонняя;
– по количеству пораженных костей дисхон-

дроплазии разделены на [16] монооссальные, оли-
гооссальные и полиоссальные;

– классификация Verdegaal разделяет множе-
ственный энхондроматоз на 3 группы [17]: 

– патологический процесс в кистях и стопах – 
в исследовании автора это была самая малочи-
сленная группа (18 % случаев) с наиболее благо-
приятным прогнозом в отношении малигнизации 
процесса; 

– патологический процесс в длинных костях 
(40 % случаев); 

– патологический процесс как в длинных, так 
и в коротких костях стоп и кистей (42 % случаев). 

Вторая и третья группы более привержены к 
малигнизации процесса, особенно если в процесс 
вовлечен таз. 

Классификация МКБ-10 определяет энхон-
дроматоз (Q78.4) как наследственный дефект 

Due to the high risks of recurrence and malignancy of the process, patients with Olier’s disease require close monitoring by 
clinicians. Surgical treatment of benign forms of the disease involves the implementation of an organ-preserving intervention 
with the reconstruction of bone and tendon ligament defects. The main goals of the intervention in this case were a removing of the 
pathological substrate and the improvement of hand function.
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энхондрального остеогенеза, при котором хрящ 
не рассасывается и не замещается костной тка-
нью (продолжает расти по мере роста организ-
ма, тогда как в норме оссификация наступает на 
3–4-м месяце эмбрионального развития). МКБ-10 
выделяет 2 типа заболевания: болезнь Олье, дис-
хондроплазию – преимущественно односторон-
нее распределение поражения костей скелета и 
синдром Маффучи – множественные энхондромы 
сочетаются с нарушениями пигментации и множе-
ственными гемангиомами мягких тканей. 

Этиология. Болезнь Олье является расстройст-
вом, обусловленным ненаследственной мутацией в 
генах IDH1 (изоцитратдегидрогеназа) и IDH2, при-
водящим к мозаичному фенотипу [9, 18]. В этих 
генах соматический мозаицизм мутации IDH1/2 
был выявлен у 81– 93,8 % случаев энхондром [9, 
18–20].

Теория патогенеза заболевания заключается в 
том, что энхондромы представляют собой пере-
мещенные остатки нормальных клеток хрящевой 
ткани [21] и появляются из-за нарушений в сиг-
нальных путях, контролирующих пролиферацию 
и дифференцировку хондроцитов [9, 22]. Наруше-
ние энхондрального окостенения проходит с со-
хранением главным образом в метафизе или диа-
физе множественных очагов необызвествленного 
хряща, которые могут увеличиваться [23, 24].

Достоверно версия наследования заболевания 
по аутосомно-доминантному типу из практики не 
исключена [3].

Клиника. Энхондромы при болезни Олье мо-
гут быть большими и приводить к значительным 
косметическим и функциональным деформациям 
кистей, так же, как и брахидактилия. Классические 
клинические проявления заболевания включают 

в себя отеки сегментов конечности, периартрику-
лярную деформацию, ограничение объема движе-
ний в суставе, укорочение и несоответствие длин 
сегментов, нарушение функции, патологические 
переломы. 

Патологический процесс при энхондроматозе 
встречается во всех костях, исключая лицевой ске-
лет, череп и ключицы [7]. 

Частым осложнением становится «патологиче-
ский перелом» (16,7 %) и озлокачествление (чаще 
всего в хондросаркому) [7]. 

В педиатрической практике осложнения в виде 
патологических переломов встречались в 46 % слу-
чаев, но возникали уже по достижению взрослого 
возраста [25].

Задержка роста в верхних конечностях у боль-
ных болезнью Олье типичны для лучевой и локте-
вой костей и обычно вызывают ангуляцию, кото-
рая также требует хирургического вмешательства 
[25].

Рецидивы энхондром после иссечения ранее 
сообщались как редкие события, происходящие 
в 2–15 % поражений [26]. В последнее время со-
общается и о более высоких показателях 17,9 %. 
При этом стоит отметить, что это процентный по-
казатель рецидива патологического очага, тогда 
как в пересчете на пациентов рецидивирование 
было встречено у 33 % пациентов. Из них у 25 % 
потребовалось повторное хирургическое вмеша-
тельство. Частота встречаемости «патологического 
перелома» среди пациентов составляет 46 % слу-
чаев [25].

Дифференциальная диагностика. Диффе-
ренцировать болезнь Олье необходимо с остео-
бластокластомой, хондросаркомой, остеосарко-
мой, хордомой, множественным кистовидным 

Классификация энхондроматоза Spranger (Шпренгер) [13]

Enchondromatosis classification (Spranger) [13]

№ Тип энхондроматоза Главные рентгенологические признаки Этиология Уровень описания 

1 Болезнь Олье Множественные энхондромы трубчатых и 
плоских костей, расположенные неравномерно, 
в различных стадиях развития, исключая череп 
и позвонки

Спорадические 
случаи

Точно

2 Синдром  
Маффуччи

Аналогично болезни Олье, с множественными 
кожными гемангиомами

Спорадические 
случаи

Точно

3 Метахондроматоз Множественные энхондромы с краевыми 
или сплошными кальцинатами, экзостозами, 
быстрой прогрессией и регрессией процесса, 
затрагивающие короткие трубчатые кости

Аутосомно- 
доминантный  
тип наследования

Точно

4 Спондилоахондро-
дисплазия

Дискретные неравномерно распределенные 
энхондромы длинных трубчатых костей; тяже-
лая платиспондилия 

Аутосомно-ре-
цессивный тип 
наследования?

Вероятно

5 Энхондроматоз  
с неравномерным 
поражением  
позвоночника

Множественные энхондромы длинных трубча-
тых и плоских костей, генерализованная форма, 
нерегулярная дисплазия тел позвонков

Фактор наследова-
ния не установлен

Неопределенно

6 Генерализованный 
энхондроматоз

Генерализованные, равномерно распределен-
ные энхондромы. С тяжелым поражением рук 
и ног, легкая платиспондилия и деформация 
черепа

Фактор наследова-
ния не установлен

Неопределенно



Александров Т. И. / Учёные записки ПСПбГМУ им. акад. И. П. Павлова Т. XXXI № 2 (2024) С. 73–83

76

туберкулезным оститом (болезнь Юнглинга), бо-
лезнью Педжета, медуллярным обызвествлением 
костей [16].

В группе множественных энхондроматозов от-
личием болезни Олье от синдрома Мафуччи явля-
ется то, что патология не затрагивает внутренние 
органы [27].

Лечение. Диапазон оперативных вмешательств 
при болезни Олье включает в себя ампутации, 
экзартикуляции и краевые резекции патологи-
ческих очагов [7]. Условно некоторые авторы 
подразделяли все операции на 3 типа: операции 
при поражении кисти, операции при отсутствии 
осложнений, операции при наличии осложнений 
(озлокачествления). На кистях выполнялись кра-
евые резекции, а при обширных патологических 
очагах – тотальные резекции с костной и хондро-
пластикой, протезированием сегментов [7]. 

В педиатрической практике лечение включает в 
себя кюретаж и различные виды пластик. При этом 
в 33 % случаев отмечается повторное формирова-
ние патологического процесса [12, 25].

Остаточные костные дефекты в полостях энхон-
дром после резекций и кюретажа оцениваются по 
классификации P. Tordai et al. (1990) [28]:

– дефектам 1-й группы соответствуют: нор-
мальная кортикальная и губчатая структура кости 
с дефектом менее 3 мм;

– дефектам 2-й группы соответствует костный 
дефект диаметром от 4 до 10 мм, но без явных при-
знаков рецидива;

– дефектам 3-й группы соответствует костный 
дефект размером более 10 мм или дефект с при-
знаками рецидива. 

В исследованиях Tordai et al. и других ученых, 
занимавшихся оказанием хирургической помощи 
взрослым пациентам с энхондромами кистей, было 
акцентировано вниманием на том, что кюретаж 
без костной пластики обеспечил удовлетворитель-
ные результаты с точки зрения последующего за-
полнения кости, консолидации и ремоделирования 
[28–31].

Озлокачествление. Доброкачественные обра-
зования при болезни Олье обычно не болезненны. 
Ряд симптомов ставит вопрос о злокачественной 
трансформации хрящевых масс. К ним относятся 
рост энхондром и хрящевых масс после наступ-
ления зрелости скелета, рентгенологически фик-
сируемое прогрессирование или начало болевого 
синдрома. Гистологическое подтверждение злока-
чественного процесса у этих пациентов затрудне-
но и требует корреляции с клиническими данными 
и рентгенографией.

Злокачественная трансформация при множест-
венном энхондроматозе варьируется и, по оцен-
кам, встречается в 5–50  % случаев [27, 32–34, 
35–37].

Озлокачаствления 2 и более патологических 
очагов подряд случается в 15 % случаев. В 30 % слу-

чаев озлокачествление происходит в хондросарко-
му [27]. Злокачественный рост чаще отмечен среди 
мужчин. При малигнизации дифференциальный 
ряд включает в себя остеобластокластому, хордо-
му, хондрому, медуллярное обызвествление (ин-
фаркт костного мозга) и подагру. Клиника озлока-
чествления включает в себя боль, рост опухоли, ог-
раничение функции сустава, изменение кожного 
рисунка (усиление венозного рисунка, повышение 
тургора). Рентгенологические признаки малигни-
зации включат в себя размытость контуров объем-
ных образований, очаги литической деструкции, 
увеличение размеров в динамике, разрушение 
замыкательных пластинок. Клинические и рент
генологические проявления озлокачествления не 
соответствуют друг другу [7]. При этом энхондро-
мы костей пальцев могут стать злокачественны-
ми с вероятностью до 15 %, а при локализации в 
длинных трубчатых костях риск малигнизации 
возрастает до 50 % [2]. Малигнизация энхондром 
кисти встречается редко в возрасте до 45 лет [38].

Органом-мишенью для метастатических по-
ражений на фоне малигнизации болезни Олье 
становится головной мозг: в 16,3 % случаев были 
зарегистрированы глиомы [18].

Пациенты с болезнью Олье требуют периоди-
ческого наблюдения с физикальным и рентгено-
графическим обследованием [3, 12, 39]. 

Цель – продемонстрировать редкий клиниче-
ский случай проявлений болезни Олье на кисти у 
взрослого пациента и тактику его лечения в трав-
матолого-ортопедической практике. 

Клиническое  наблюдение
Пациентка К., 1946 г. р., была консультирована в 

августе 2017 г. в Новосибирском НИИТО в связи с 
жалобами на прогрессирующий в последние 2 года 
рост множественных объемных образований, пре-
имущественно проксимальных межфаланговых 
суставов пальцев левой кисти. В октябре 2017 г. 
пациентка была госпитализирована в травматоло-
го-ортопедическое отделение № 3 ФГБУ НИИТО 
им. Я. Л. Цивьяна. Из анамнеза было установлено, 
что образования на кисти у пациентки с детского 
возраста, были неоднократно оперированы. На мо-
мент обращения пациентку беспокоила выражен-
ная деформация тыльных поверхностей прокси-
мальных межфаланговых суставов левой кисти 
с наличием плотноэластических несдвигаемых 
подкожно-расположенных хрящевых масс. Объем 
движений в суставах был снижен, что мешало вы-
полнять профессиональные и бытовые действия, 
мелкую моторику. Также существовали трудности 
с надеванием одежды, перчаток и варежек в хо-
лодное время года. 

Пациентке было проведено клиническое и рент
генологическое исследования. 

В рамках клинического исследования было уста-
новлено наличие плотноэластических несдвига
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емых подкожно-расположенных объемных обра-
зований по тыльной поверхности проксимальных 
межфаланговых суставов I, II, IV и V пальцев. 
Объем движений по Марксу в лучезапястном су-
ставе (ЛЗС), пястно-фаланговых суставах (ПФС) 
и дистальных межфаланговых суставах (МФС) 
I–V пальцев был в полном объеме. Объем дви-
жений в межфаланговом суставе I пальца: разги-

бание/сгибание 0–0–0; в проксимальном МФС 
II пальца разгибание/сгибание 0–10–40; МФС 
IV пальца: разгибание/сгибание 0–10–100; МФС 
V пальца разгибание/сгибание 0–10–110. При 
этом объем движений в межфаланговых суставах 
I–V пальцев был значительно ограничен за счет 
натяжения кожных покровов. Пациентка допол-
нительно отмечала эпизоды онемения участков 

 
Рис. 1. Рентгенография левой кисти в прямой проекции, 

предоперационный снимок
Fig. 1. X-ray radiography of the left hand in direct projection, 

preoperative image

 
Рис. 2. Рентгенография левой кисти в проекции 3/

4
,  

предоперационный снимок
Fig. 2. X-ray radiography of the left hand in projection 3/

4
, 

preoperative image

 
Рис. 3. Рентгенография левой кисти в прямой проекции, 

послеоперационный контроль
Fig. 3. X-ray radiography of the left hand in direct projection, 

postoperative control

 
Рис. 4. Рентгенография левой кисти в боковой проекции, 

послеоперационный контроль
Fig. 4. X-ray radiography of the left hand in lateral projec-

tion, postoperative control
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кожных покровов пальцев в области объемных 
образований, снижение болевой и холодовой чув-
ствительности (рис. 6, 7).

Рентгенологически была установлена полиос-
сальная форма дисхондродисплазии I–V пальцев 
левой кисти с вовлечением в процесс дистальных 
метаэпифизов II, IV и V пястных костей, прокси-
мальных фаланг I, II, IV и V пальцев, проксималь-
ных метаэпифизов средних фаланг II, IV, V пальцев 
(рис. 2–3).

Пациентке проводилось реконструктивно-пла-
стическое вмешательство на кисти с гистологиче-
ским исследованием полученного интраопераци-
онно материала. Объемные образования I, II, IV и 
V были иссечены (рис. 8, 9). Доступные для визу-

ализации дефекты проксимальных фаланг паль-
цев заполнены губчатыми аллотрансплантатами. 
Был выполнен артролиз проксимальных межфа-
ланговых суставов с целью мобилизации объема 
движений. Проводилась реконструкция сухожи-
лий разгибателей пальцев с учетом их миграции 
и истончения. 

При гистологическом исследовании матери-
ала было установлено, что опухоль построена из 
очаговых скоплений крупных светлых вакуоли-
зированных клеток с мелкими плотными гипер
хромными ядрами, расположенных в базофильном 
матриксе. В опухолевой ткани на фоне крупно- и 
мелкодольчатого строения имелись участки диф-
фузной густоклеточной пролиферации умерен-

 
Рис. 5. Фотография левой кисти до оперативного 

вмешательства, с тыльной поверхности
Fig. 5. Photo of the left hand before surgery, from the back 

surface

 
Рис. 6. Фотография левой кисти до оперативного вмеша-

тельства, с ладонной поверхности
Fig. 6. Photo of the left hand before surgery, from the palm 

surface

 Рис. 7. Фотография макропрепарата удаленного объемного 
образования проксимального межфалангового сустава 

I пальца левой кисти; со стороны, прилежащей к суставу
Fig. 7. Photo of the macropreparation of the removed volu-

metric formation of the proximal interphalangeal joint of the 
first finger of the left hand; from the side adjacent to the joint

 
Рис. 8. Фотография макропрепарата удаленного объемно-
го образования проксимального межфалангового сустава 

I пальца левой кисти; с наружной стороны
Fig. 8. Photo of the macropreparation of the removed volu-

metric formation of the proximal interphalangeal joint of the 
first finger of the left hand; from the outside
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но полиморфных хрящевых клеток и изогенных 
групп разной величины, неравномерно сгущенных 
в миксоматозном основном веществе. Хондроци-
ты были выстроены пучками или группами, ядра 
несколько увеличены, атипических митозов в них 
не определяется.

В мае 2023 г. пациентка была повторно пригла-
шена на консультативный прием. Жалоб на момент 
консультации пациентка не предъявляла. Субъек-
тивно пациентка оценивала достигнутый резуль-
тат хирургического лечения с высокой степенью 
удовлетворенности. Она отмечала улучшение мо-
торики и навыков социальной жизни, точность и 
неограниченный объем выполняемых движений, 
положительную динамику косметического внеш-
него вида кистей. Клинически было установлено 

сохранение интраоперационно достигнутого ре-
зультата с уменьшением избыточно растянутых 
кожных покровов и отсутствием признаков ре-
цидивирования (рис. 10–13). Рентгенологическая 
картина в послеоперационном периоде: без отри-
цательной динамики с сохранением интраопера-
ционно достигнутого результата (рис. 4, 5).

Заключение
Наличие множественных энхондром при бо-

лезни Олье свидетельствует о повышенном ри-
ске рецидивирования в послеоперационном пе-
риоде. Этот факт следует учитывать для ведения 
более пристального наблюдения за пациентами в 
последующем профильными и смежными специ-
алистами. В связи с возможным формированием 

 
Рис. 9. Фотография левой кисти после оперативного вме-
шательства, с ладонной поверхности в положении «рас-

крытая ладонь»
Fig. 9. Photo of the left hand after surgery, from the palm sur-

face in the position «open palm»

 
Рис. 10. Фотография левой кисти после оперативного 
вмешательства, с ладонной поверхности в положении 

«сжатия в кулак»
Fig. 10. Photo of the left hand after surgery, from the palm 

surface in the position «clenching into a fist»

 
Рис. 11. Фотография левой кисти после оперативного 
вмешательства, с тыльной поверхности в положении 

«сжатия в кулак»
Fig. 11. Photo of the left hand after surgery, from the back 

surface in the position «clenching into a fist»

 
Рис. 12. Фотография левой кисти после оперативного 
вмешательства, с тыльной поверхности в положении 

«раскрытая ладонь»
Fig. 12. Photo of the left hand after surgery, from the back 

surface in the position «open palm»
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на фоне болезни Олье объемных злокачествен-
ных образований мозга и брюшной полости тре-
буется регулярная диспансеризация этих групп 
пациентов по соответствующим направлениям. 
Обращает на себя внимание и тот факт, что с 
возрастом увеличивается количество энхондром, 
усугубляется деформация суставов, повышаются 
риски осложнений и озлокачествления, поэтому 
более предпочтительными методами лечения яв-
ляются хирургические вмешательства на ранних 
этапах. 
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