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ЗЛОКАЧЕСТВЕННЫЕ ОПУХОЛИ КОСТЕЙ.
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ОБЩИЕ СВЕДЕНИЯ

Первичные опухоли костей встречаются сравнительно редко и среди других злокачественных опухолей человека удельный вес их незначителен. По литературным данным заболеваемость первичными опухолями костей в среднем составляют у мужчин 1, а у женщин 0,6-0,7 на 100 000 населения. Принято считать, что доброкачественные опухоли костей встречаются в 1-2,5 раза реже злокачественных новообразований той же локализации. Первичные опухоли костей в большинстве случаев встречаются у людей молодого и среднего возраста. Чаще всего поражаются длинные трубчатые кости и кости таза. Для первичных опухолей костей причина их возникновения остается невыясненной. 

Вторичные опухоли костей как правило возникают как озлокачествление диспластических процессов (костно-хрящевой экзостоз, множественный хондроматоз костей и деформирующий остеоз), которые следует относить в группу предопухолевых заболеваний. 

Опухоли костей изучены значительно хуже, чем другие злокачественные новообразования. Это можно объяснить их редкостью, отсутствием в больничной сети страны специализированных отделений, и эти опухоли не учитываются как самостоятельная нозологическая форма. Наибольший опыт в изучении лечении этой патологии в нашей стране накоплен в РОНЦ им. Н.Н. Блохина РАМН и ЦИТО им. Н.Н. Приорова. 

В настоящее время наиболее точно требованиям клиники отвечает гистологическая классификация первичных опухолей и опухолеподобных поражений костей ВОЗ: 

I. Костеобразуюшие опухоли 

А. Доброкачественные. 

1. Остеома. 

2. Остеоид-остеома и остеокластома (доброкачественная остеобластокластома). 

Б. Промежуточные 

1.Агрессивная (злокачественная) остеобластома

В. Злокачественные.

1. Остеосаркома 

 а) центральная (медуллярная);

 б) периферическая (юкстакортикальная);

1) паростальная; 

2) периостальная; 

3) юкстакортикальная высокой степени злокачественности.

II. Хрящеобразующие опухоли

А. Доброкачественные. 

1. Хондрома.

2. Остеохондрома.

3. Хондробластома (эпифизарная хондробластома).

4. Хондромиксоидная фиброма.

Б. Злокачественные. 

1. Хондросаркома (обычная, первичная, вторичная).

2. Дедифференцированная хондросаркома. 

3. Юкстакортикольная (периостальная) хондросаркома. 

4. Мезенхимальная хондросаркома.

5. Светлоклеточная хондросаркома.

6. Злокачественная хондробластома. 

III. Гигантоклеточная опухоль (остеокластома).

IV. Костномозговые опухоли (круглоклеточные опухоли). 

1. Саркома Юинга костей. 

2. Нейроэктодермальная опухоль кости. 

3. Злокачественная лимфома кости (первичная, вторичная). 

4. Миелома. 

V. Сосудистые опухоли. 

А. Доброкачественные: 

1. Гемангиома. 

2. Лимфангиома.

3. Гломусная опухоль (гломангиома). 

Б. Промежуточные и неопределенные:

1. Гемангиоэндотелиома (эпителиоидная гемангиоэндотелиома, гистиоцитоидная гемангиома). 

2. Гемангиоперицитома

В. Злокачественные

1. Ангиосаркома (злокачественная гемангиоэндотелиома, гемангиосаркома, гемангиоэндотелиосаркома).

2. Злокачественная гемангиоперицитома.

VI. Другие соединительные опухоли.

А. Доброкачественные:

1. Доброкачественная фиброзная гистиоцитома.

2. Липома. 

Б. Промежуточные:

1. Десмопластическая фиброма.

В. Злокачественные:

1. Фибросаркома.

2. Злокачественная фиброзная гистиоцитома.

3. Липосаркома.

4. Злокачественная мезенхиома.

5. Леймиосаркома.

6. Недифференцированная саркома.

VII. Прочие опухоли. 

А. Доброкачественные: 

1. Нейролемомма.

2. Нейрофиброма. 

Б. Злокачественные:

1. Хордома.

2. «Адамантинома длинных костей».

VIII. Неклассифицируемые опухоли.

IX . Опухолеподобные поражения. 

1. Солитарная киста (простая или однокамерная).

2. Аневризмальная костная киста.

3. Юкста-артикулярная костная киста (внутрикостный ганглион). 

4. Метафизарный фиброзный дефект (неоссифицирующая фиброма).

5. Эозинофильная гранулема (солитарная).

6. «Оссифирующий миозит».

7. «Бурая опухоль» гиперпаратиреоидизма. 

8. Внутрикостная эпидермальная киста.

9. Гигантоклеточная (репаративная) гранулема кистей и стоп. 

Для стадирования заболевания и определения тактики лечения используется классификация по системе TNM.

T — Первичная опухоль

ТХ — Недостаточно данных для оценки первичной опухоли

Т0 — Первичная опухоль не определяется

Т1 — Опухоль ограничена кортикальным слоем

Т2 — Опухоль распространяется за кортикальный слой

N — Регионарные лимфатические узлы

NХ — Недостаточно данных для определения регионарных лимфатических узлов

N0 — Нет признаков метастатического поражения регионарных лимфатических узлов

N1 — Регионарные лимфатические узлы поражены метастазами 

M — Отдаленные метастазы

МХ — Недостаточно данных для определения отдаленных метастазов

М0 — Нет признаков отдаленных метастазов

М1 — Имеются отдаленные метастазы

Также учитывается степень дифференцировки опухоли (критерий G)

GХ — Степень дифференцировки не может быть установлена

G1 — Высокая степень дифференцировки

G2 — Средняя степень дифференцировки

G3 — Низкая степень дифференцировки

G4 — Недифференцированные опухоли

X. Группировка по опухолей костей по стадиям
	Стадия IA 
	G1,2
	T1
	N0
	M0

	Стадия IВ
	G1,2
	T2
	N0
	M0

	Стадия IIA
	G3,4
	T1
	N0
	M0

	Стадия IIB
	G3,4
	T2
	N0
	M0

	Стадия III
	Не определяется

	Стадия IVA
	любое G
	любое T
	N1
	M0

	Стадия IVВ
	любое G
	любое T
	любое N
	M1


Широкое распространение в научно-практической литературе получила классификация, разработанная американским исследователем W. Enneking. 

XI. Стадирование опухолей костей по Enneking
	Стадия IА 
	G1,2
	T1
	M0

	Стадия IВ
	G1,2
	T2
	M0

	Стадия IIА
	G3, 4
	T1
	M0

	Стадия II B
	G3, 4
	T2
	M0

	Стадия IIIА
	G3, 4
	Т1
	М1

	Стадия IIIВ
	G3, 4
	Т2
	М1


Многие формы опухолей, представленные в классификации ВОЗ, встречаются чрезвычайно редко, в связи с чем мы их не описываем. 

ПРИНЦИПЫ ДИАГНОСТИКИ ОПУХОЛЕЙ КОСТЕЙ

Основными клиническими признаками опухолей костей являются боли и (или) наличие опухолевого образования неподвижного относительно кости. При подозрении на опухоль кости больной подлежит полному клинико-рентгенологическому обследованию.

Для первичных злокачественных опухолей костей характерны упорные, прогрессирующие, усиливающиеся по ночам боли, которые плохо и на короткое время купируются анальгетиками. Нередко применяемая до установления диагноза физиотерапия, как правило, усиливает боли, или несколько снижает их интенсивность на короткий промежуток времени. 

Важнейшим методом диагностики является рентгенологическое исследование, которое начинается с рентгенографии в двух стандартных проекциях. При болях в области коленного сустава и отсутствии изменений на рентгенограммах необходимо произвести снимки таза с тазобедренными суставами, т.к. часто при поражении области тазобедренного сустава боли иррадиируют в коленный сустав. Рентгенограммы должны быть хорошего качества и расшифровываться рентгенологом, имеющим подготовку по костной патологии. Важными моментами являются локализация очага деструкции в пределах кости, истончение или разрушение кортикального слоя, наличие зоны склероза вокруг очага деструкции, характер и выраженность периостальной реакции. У некоторых больных возникают показания к проведению специальных методов исследования (ангиография, томография, компьютерная томография). При подозрении на наличие очага деструкции кости показано повторное рентгенологическое обследование через 2-4 нед. 

Лабораторные методы исследования помогают в проведении дифференциального диагноза с воспалительными процессами, остеодистрофиями (паратиреоидная остеодистрофия) и некоторыми другими заболеваниями. 

Клинико-рентгенологический диагноз обязательно должен быть подтвержден данными морфологического исследования. Производится трепан-биопсия или операционная биопсия опухоли. 

Для правильной трактовки патологического процесса важна совместная работа клинициста, рентгенолога и патолога, специализирующихся в области костной патологии. 

ОСНОВНЫЕ ПРИНЦИПЫ ЛЕЧЕНИЯ ОПУХОЛЕЙ КОСТЕЙ
Лечение большинства больных с первичными злокачественными опухолями костей комбинированное с использованием химио- и(или) лучевой терапии и оперативных вмешательств. Следует учитывать степень чувствительности различных опухолей химиолучевым методам. Хрящевые опухоли не чувствительны к химиолучевой терапии, в этих случаях единственным радикальным методом лечения является радикальное оперативное вмешательство. И наоборот, опухоль Юинга высокочувствительна к лучевой терапии и полихимиотерапии, что делает эти методы основными в лечении больных, а оперативное вмешательство — дополнительным компонентом, используемым по показаниям у части пациентов. Остальные опухоли занимают промежуточное положение. Основным методом лечения для больных с такими опухолями остается радикальное оперативное вмешательство, а химиолучевые методы лечения используются как дополнительные. 

Применяются как калечащие (ампутации, экзартикуляции), так и ее сохранные (резекции) операции. И тот, и другой тип оперативных вмешательств должен быть выполнен радикально и абластично. Это означает, что злокачественная опухоль удаляется с мышечно-фасциальным влагалищем, производится на вышележащем сегменте конечности с пересечением ее выше места прикрепления мышц, переходящих с пораженного на непораженный сегмент конечности (принцип футлярности — по А.И. Ракову). При радикальной резекции опухоль также удаляется с мышечно-фасциальным влагалищем. В зоне, где граница футляра технически недоступна, опухоль удаляется со значительным слоем окружающих ее мышц (принцип зональности по Ракову). Сохранная операция по радикальности и абластичности выполнения должна быть адекватна соответствующей ампутации (экзартикуляции). На плечевом поясе конечностей такой сохранной операцией является межлопаточногрудная резекция; на тазовом — межподвздошно-брюшная резекция; на конечностях — резекция целого ее сегмента, при этом удаляется не только пораженный отдел кости, но и все мягкие ткани сегмента. Для этого производятся циркулярные разрезы кожи и мягких тканей на двух уровнях (выше и ниже границ опухоли). Сохраняются только магистральные сосуды и нервы, питающие и иннервирующие периферический отдел конечности. Иммобилизация осуществляется в аппарате внешней фиксации. Возникающее при этом значительное укорочение конечности (до 25 см) компенсируется в последующем специальной обувью, протезами с двойным следом или больным осуществля​ется удлинение конечности. 

Наиболее распространенным у нас в стране методом замещения дефекта кости является эндопротезирование. Не потеряли своего значения алло- и аутопластическое замещение дефек​тов. Существенно улучшаются исходы аутопластики при пересадке васкуляризованных трансплантантов с применением микрохирургической техники. 

Выбор метода лучевой терапии в основном определяется морфологичес​ким строением опухолей с учетом различной их радиочувствительности. Лучевые методы используются только в сочетании с химиотерапией или в качестве предоперационной подготовки в дозах до 40-50 Гр. Метод предопе​рационной лучевой терапии и выбор источника облучения зависит от возраста больного, локализации и размеров опухоли, других данных и характера планируемого оперативного вмешательства. 

ОСТЕОСАРКОМА

Является одной из наиболее частых и чрезвычайно злокачественных опухолей костей. По данным различных авторов остеосаркома регистрируется в 30-80% всех злокачественных опухолей кос​тей, а по статистике клиники Мэйо, остеосаркома встречается в 2-8 раз чаще, чем другие первичные злокачественные опухоли костей и по своей частоте уступает лишь миеломной болезни. Наиболее характерна заболеваемость во втором, реже — третьем, десятилетиях жизни. Редко может встречаться и в более старшем возрасте. А в пожилом возрасте — чаще всего на фоне болезни Педжета. У мужчин встречается несколько чаще. 

Клиника. Характерен выраженный болевой синдром, появляющийся с самых ранних стадий заболевания, усиливающийся по ночам, при приеме анальгетиков эффект незначительный, при приеме наркотиков — боли снима​ются на время действия препарата. Локализуется чаще всего в метафизах длинных трубчатых костей, наиболее часто в области коленного сустава, реже в костях таза, но может поражать практически любую часть скелета. При осмотре выявляется увеличение объема (окружности) конечности над опу​холью, усиление сосудистого рисунка, повышение местной температуры. Часто имеется ограничение движений в близлежащем суставе. Нередки патологические переломы. Болезнь неуклонно прогрессирует (без ремиссий), характерен небольшой срок от начала заболевания до момента обращения к врачу. 

Диагностика. Ведущим диагностическим методом, наряду с клиникой, является рентгенография. Характерно наличие очага деструкции кости, не имеющего четких контуров. Отсутствует зона склероза вокруг очага деструк​ции. Кортикальный слой кости разрушен. Сравнительно рано выявляется выход опухоли в окружающие мягкие ткани. По типу роста выделены центральная и периферическая формы, по характеру очага деструкции — 3: остеолитическая, остеобластическая и смешанная. Остеолитическая форма — бесструктурный очаг разрушения кости, остеопластическая — очаг деструкции с участками склероза и уплотнения, смешанная форма — сочета​ние участков остеолитической и остеопластической форм. Во всех случаях очаг деструкции не имеет четких контуров. Характерна периостальная реак​ция в виде козырька Кодмэна или спикулообразного (игольчатого) периости​та. Во внекостном компоненте опухоли возможны участки оссификации (патологическое костеобразование). На ранних стадиях заболевания опухоль может проявляться центрально или эксцентрически расположенным литичес​ким очагом деструкции небольших размеров, с нечеткостью контуров кортикального слоя на ограниченном протяжении. Деструкция быстро нарастает, и уже через 2-3 недели определяются вышеописанные типичные рентгенологи​ческие симптомы. Патологические переломы чаще наблюдаются при лити​ческих формах. Характерно гематогенное метастазирование в легкие. Во всех случаях до начала лечения необходима морфологическая верифи​кация опухоли. Материал для исследования получается при операционной или трепан-биопсии. 

Патологическая анатомия. Опухоль отличается выраженным полимор​физмом с наличием большого количества митозов, с преобладанием при некоторых формах полиморфноклеточных или веретеноклеточных элемен​тов. Обязательным признаком является наличие новообразованных остеоид​ных структур, от отдельных бесформенных полей остеоида до значительных очагов примитивного костеобразования. Встречается хондробластический вариант, который бывает трудно отличить от низкодифференцированной формы хондросаркомы. 

Дифференциальный диагноз проводится с другими злокачественными опухолями костей (опухоль Юинга, фибросаркома и др.), от которых остеосаркому отличает выраженность, непрерывность и быстрота нарастания болевого синдрома, а также быстрый рост опухоли и нарушение функции конечности. Опухоль Юинга редко возникает в возрасте старше 20 лет и локализуется в метадиафизарном, а не в метафизарном отделе трубчатой кости. Другие злокачественные опухоли кости развиваются существенно медленнее остеосаркомы и редко встречаются в возрасте моложе 20-25 лет. Симулировать остеосаркому могут некоторые формы безсвищевых и не образующих секвестры остеомиелитов, а также некоторые формы посттравматических периоститов или посттравматических параоссальных гетеротопических оссификатов. У больных старше 40-45 лет диф​ференциальный диагноз необходимо проводить с метастатическим пораже​нием костей. 

Лечение. Любые локальные методы лечения, включая расширенные опе​рации, не предупреждают гематогенного метастазирования, развивающегося в короткие сроки после начала лечения у абсолютного числа больных. Одним из факторов, позволяющих реально улучшить отдаленные резуль​таты лечения остеосаркомы, является химиотерапия. В настоящее время стандартным является неоадьювантный подход. Использование химиотерапии в предоперационном периоде позволяет оказать ранее воздействие на микрометастазы, уменьшить размеры первичной опухоли и улучшить возможности для локального лечения. 

До операции с интервалом в 4 недели проводятся 4 курса химиотерапии по схеме: Доксорубицин 90 мг/м2 в виде 96-часовой внутривенной инфузии (через центральную вену) и цисплатин 120 мг/м2, в виде четырехчасовой внутривенной или внутриартериальной инфузии на 5-й день химиотерапии. Цисплатин вводится на фоне гипергидратации 3.5-4 л и форсированного маннитолового диуреза.

Наиболее частыми проявлениями токсичности являются гематологическая токсичность, мукозиты, аллопеция, тошнота и рвота. 

Лечение фебрильной нейтропении проводится в соответствии с последними рекомендациями и включает антибактериальную и противогрибковую терапию. При тромбоцитопении <10.000 или клинике кровотечения проводятся трансфузии тромбоконцентрата. В случае выраженной анемии показаны переливания эритроцитарной массы до нормализации показателей крови. При тяжелом течении инфекционного процесса, угрозе сепсиса показаны гематогормоны (нейпоген, лейкомакс, граноцит). У ряда больных данная группа препаратов используется с профилактической целью.

Далее следует операция. При локализации опухоли в длинных трубчатых костях и небольших ее размерах могут производиться органосохраняющие операции в виде резекции суставного конца с удалением половины диафиза кости или тотальное удаление длинной трубчатой кости с эндопротезированием. При опухолях с боль​шим внекостным компонентом показаны ампутации (экзартикуляции) на уровне вышерасположенного сегмента конечности. 

Послеоперационная (адъювантная) химиотерапия определяется степенью лекарственного патоморфоза. При повреждении опухоли более чем на 90% (III-IV степень) основу лекарственной комбинации составляют те же препа​раты, что и до операции, при меньшем повреждении клеток режим меняется на другой, в частности, с включением метотрексата в высоких дозах (10-12 г/м2) или ифосфамида 1,5 г/м2 с этопозидом 100 мг/м2 в 1-5 дни. Подобный подход позволяет надеяться на > 60% 5-летней безрецидив​ной выживаемости. Несоблюдение режима лечения ухудшает результаты на 30% и более. 

Общая продолжительность лечения занимает около года, и проводить его предпочтительно в специализированных центрах, имеющих соответствующие возможности и опыт. 

Исходы. 5-летняя выживаемость больных, леченных по современным методикам, достигает 50%, а по данным некоторых авторов и 70-80%. Частота рецидивирования составляет не более 3,2%.

ПАРОСТАЛЬНАЯ (ЮКСТАКОРТИКАЛЬНАЯ) ОСТЕОСАРКОМА
Встречает​ся довольно редко. Начинается исподволь, чаще всего не вызыва​ет болей. Появляется припухлость в области метафиза пораженной кости, в течение нескольких лет опухоль медленно увеличивается. Такое сравнитель​но спокойное по своим клиническим проявлениям течение процесса приводит к тому, что пациенты обращаются к врачу через 2-3 и даже 5 лет с момента обнаружения у себя опухоли, когда она, достигнув значительных размеров, вызывает боли или нарушает функцию близлежащего сустава. Но и на этом этапе часто общее состояние больного остается удовлетворительным. Такое торпидное течение дало основание некоторым авторам считать, что на опре​деленном этапе своего развития опухоль доброкачественна. Но черты злока​чественности, органически присущие этой опухоли, неизбежно проявляются в процессе ее роста склонностью к рецидивированию после недостаточно радикально произведенных операций и метастазированию (преимущественно в легкие). Чаще встречается во 2-3 десятилетии жизни и локализуется в области метафиза или метадиафиза длинных трубчатых костей (дистальный метадиафиз бедренной и плечевой костей, реже — большеберцовая кость). Опухоль пальпируется в виде малоболезненного непод​вижного по отношению к кости образования костной плотности. Возможно ограничение движе​ний в близлежащем суставе, связанное с большими размерами опухоли. Патологические переломы не описаны. 

Рентгенологические изменения для этой опухоли очень характерны. Метафиз и близлежащая треть диафиза длинной трубчатой кости муфтообразно окутываются очень плотными костными массами. Наружный контур этой «муфты» полицикличен и чаще всего имеет четкие очертания. На рентгеног​раммах и, особенно, сериограммах видно, что массив опухоли как бы образо​вался из отдельных «шаров» или «полушаров», свободные края которых и создают резко полицикличный наружный контур — характерную картину, свойственную только паростальной саркоме. Рентгенологическая структура опухоли неравномерна. Хотя контуры костной ткани четко и интенсивно обозначены и имеется большая масса опухолевой ткани, деструкция самой кости и периостальная реакция отсутствуют или весьма слабо выражены. Представленные рентгенологические признаки ярко выражены у больных с достаточно запущенным процессом. В начальных же стадиях развития паростальной саркомы рентгенологическая диагностика может вызывать значи​тельные трудности, в такой фазе развития ее нелегко отдифференцировать от периферической хондросаркомы. 

Патологическая анатомия. Патологи, описывая морфологическую струк​туру опухоли, подчеркивают ее полиморфность и обнаруживают участки, имеющие характер остеомы, обычно компактной. В некоторых местах стро​ение опухоли приближается к оссифицирующему миозиту, а в некоторых опухоль имеет строение веретеноклеточной саркомы. Иногда обнаруживают​ся клеточные поля, напоминающие остеобластокластому. Некоторые авторы считают, что существует зависимость между плотностью оссификации паростальной саркомы и темпом ее роста. По периферии опухоли всегда имеется хрящ, по своему строению напоминающий хондросаркому, а при более агрессивном течении обнаруживается картина остеосаркомы. Мик​роскопическое исследование этой опухоли требует тщательности и кропотли​вости с просмотром многих ее отделов. Характерной особенностью паростальной саркомы является ее инфильтрирующий рост, опухолевая ткань обхватывает нервные стволы и врастает в стенку магистральных сосудов. 

Лечение. Хирургическое вмешательство является основным методом, но частичное иссечение опухоли приводит к рецидиву процесса. Агрессив​ность же каждой последующей рецидивной опухоли нарастает. Паростальная саркома обладает способностью к аутотрансплантации, о чем свидетель​ствует рост опухоли в мягких тканях по ходу биопсийного канала с последу​ющим образованием опухолевых узлов в обсемененных мягких тканях. Мето​дом выбора считается резекция целого сегмента кости единым блоком с опухолью (для длинных трубчатых костей — резекция суставного конца) с пластическим замещением образовавшегося дефекта. В случаях, где такая операция радикально и абластично не может быть произведена, или больной с рецидивом процесса после ранее произведенной операции, показана ампутация или экзартикуляция конечности. Лучевая терапия мало эффективна, химиотерапия на современном этапе не разработана. 

Исходы лечения больных с этой опухолью несравненно лучше, чем для больных с остеосаркомой. Частота рецидивирования при сохранных операциях составляет 45%, а при калечащих — 10%. Пятилетнее выздоровление составляет 60-70% леченых. 

ХОНДРОСАРКОМА
Составляет около 10% первичных злокачественных опухолей костей и встречается в 2 раза чаще опухоли Юинга и в 2 раза реже остеосаркомы. По некоторым статистическим данным хондросаркома наблюдается еще чаще (до 20% всех злокачественных опухолей костей). Различают первичную и вторичную хондросаркомы, последняя возникает в результате озлокачествления доброкачественных хрящевых опухолей или хрящевых дисплазий. Возникает в любом возрасте, но характерен средний возраст (40-50 лет). Мужчины болеют в 1,5-2 раза чаще женщин. 

Частой локализацией первичной хондросаркомы являются кости таза, ребра, бедро и плечо. Редкая локализация — пальцы кисти. 

Клиника. Проявления хондросаркомы зависят от особен​ностей морфологического строения. Для высокодифференцированных опу​холей характерен длительный (4-5 лет) анамнез с малой выраженностью симптомов. Опухоли могут достигать больших размеров. Медленное, но неизменно завершающееся прогрессированием, развитие заболевания свой​ственно больным в возрасте старше 30 лет. 

При анаплазированных хонросаркомах (чаще у лиц молодого возраста) длительность симптомов не превышает 1-3 мес. Хондросаркома склонна к рецидивам. Основным клиническим проявлением заболевания являются боли, припухлость. Боли отмечаются постоянством, прогрессивным нараста​нием интенсивности. Увеличение размеров припухлости нередко идет меся​цами, иногда годами, особенно при вторичных хондросаркомах. Другие мес​тные симптомы при хондросаркоме такие, как расширение сети подкожных вен, местное повышение температуры, а также нарушение функции близлежащего сустава, выражены менее резко, чем при остеосаркоме или совсем отсутствуют. Лабораторные исследования не выявляют ничего характерного для хондросаркомы. 

Рентгенологически хондросаркома характеризуется наличием централь​но или эксцентрически расположенного очага деструкции остеолитического характера, чаще больших размеров, с нечеткими контурами и отсутствием зоны склероза. Характерны участки обызвествления в проекции очага дес​трукции кости. При эксцентрическом расположении опухоли или при увели​чении размеров, центрально расположенной хондросаркомы, наблюдается истончение, вздутие и разрушение кортикального слоя с проявлением экстра​оссального компонента опухоли с участками обызвествления. Козырек Кодмена нехарактерен. Возможны слоистые и бахромчатые периостальные на​слоения. Различают центральную хондросаркому (из внутренних отделов кости) и периферическую (из поверхностных слоев кости, врастающую в окружающие мягкие ткани). При развитии периферической хондросаркомы кость может быть почти не изменена, а в прилежащих мягких тканях определяется добавочное образование. Нередко на фоне этой мягкотканной тени имеются очаги обызвествления, которые при компьютер​ной томографии выявляются постоянно, что является характерным признаком для этой опухоли. 

Патологическая анатомия. Патоморфологическая диагностика хондро​сарком в типично выраженных и далеко зашедших случаях обычно не представляет затруднений. Однако ткань опухоли имеет различную степень анаплазии. Еще одной особенностью хондросаркомы является ее способность прорастать в стенки магистральных сосудов. Определяющим диагностическим признаком хрящевой природы опухоли является межуточ​ное вещество, количество и качество которого значительно варьирует. 

Выраженный полиморфизм клеток с фигурами атипичных митозов при хондроидном характере межуточного вещества с участками некрозов и миксоматозного превращения не вызывает трудностей в постановке диагноза. Биопсию опухоли следует проводить так, чтобы очаг поражения вместе с биопсийным раневым каналом по ходу операции был убран целиком в пре​делах здоровой ткани без его вскрытия, чтобы рана не оказалась обсемененной опухолевыми клетками. 

Описана также мезенхимальная и недифференцированная формы хондро​саркомы, протекающие более злокачественно, а также светлоклеточная форма хондросаркомы, близкая по своему строению к хондробластоме. Наиболее характерным элементом гистологической картины являлись своеобразные «светлые» клетки, содержащие включения гликогена, а также многоядерные гигантские клетки. 

Лечение. Основным методом терапии хондросарком является радикальное оперативное удаление опухоли в пределах здоровых тканей. Чрезвычайно важным является абластичность проведения операции — удаление костной и мягкотканной опухоли единым блоком с запасом окружающих здоровых тканей, чтобы избежать попадания опухолевых клеток в рану. При отсутствии большого внекостного компонента опухоли показаны резекции суставных концов длинных трубчатых костей или их тотальное удаление с эндопротези​рованием дефекта. При локализации в лопатке и костях таза — межлопаточ​но-грудная и межподвздошно-брюшная резекции, соответственно. При боль​ших размерах опухоли — ампутация (экзартикуляция). Прогноз после ради​кальной операции при хондросаркоме благоприятен. Но удаление опухоли технически оказывается невозможным при некоторых ее локализациях, на​пример, в позвоночнике. Лучевое лечение хондросарком дает лишь временный, паллиативный (обезболивающий) эффект. Химиотерапия при хондросаркоме используется только при низкодифференцированных формах опухоли. 

Исходы лечения и судьба больных хондросаркомой прямо коррелирует со степенью анаплазии этой опухоли. 3-, 5- и 10-летняя выживаемость больных соответственно составляла: при анаплазии I ст. — 90,9%; 83,3% и 77,2%; при анаплазии II ст. — 74,5%; 60%; 27%; при анаплазии III ст. — 33,3%;1 9,1%; 14,2%. При мезенхимальной хондросаркоме — 22,2%; 22,2% и 0%. При недифференцированной хондро​саркоме — 11,1%; 11,10%. Частота рецидивирования в зависимости от гистологического варианта опухоли и степени анаплазии колеблется от 7,5 до 27,5%. 

ОПУХОЛЬ ЮИНГА
Клиника. Возраст — наиболее часто второе десятилетие жизни, реже — третье. Мужчины болеют в 2 раза чаще, чем женщины. Опухоль локализуется преимущественно в диафизах длинных трубчатых костей, однако может поражать и плоские и короткие трубчатые кости. Ха​рактерно быстрое начало. Ранним и частым симптомом при опухоли Юинга являются боли. Они возникают у 80% пациентов. Боли носят периодический и даже волнообразный характер. Доминирующим и наиболее важным признаком болезни Юинга является выявление опухоли, которое удается уже при первичном осмотре, что подчер​кивает тенденцию этого новообразования разрушать кортикальный слой и распростра​няться на окружающие мягкие ткани. Дебют заболевания нередко подобен таковому при остеомиелите. Отмечаются: подъемы температуры — почти у половины больных, иногда до 38-39 градусов; повышение местной температуры, усиление сосудистого рисунка над опухолью, болезненность при пальпа​ции, увеличение объема конечности, иногда гиперемия, возможна атрофия мышц. Часто выявляется умеренный лейкоцитоз. Симптомы обычно быстро нарастают, но наряду с быстрым и даже молниеносным течением у одних больных, у других отмечается более спокойное и длительное течение. Иногда отмечается волно​образное течение с периодами обострений и непродолжительными ремисси​ями. Средняя длительность симптомов до обращения к врачу — 26 недель. Наиболее короткий анамнез по данным нашей клиники — 2 недели, наиболее продолжительный — 2 года. Важной биологической особенностью для опухоли Юинга является ее высокая чувствительность к лучевому воздействию, что иногда используется в диагностических целях. Опухоль Юинга — одна из наиболее злокачествен​ных первичных опухолей костей, которая рано метастазирует в легкие, а также в другие кости скелета и регионарные лимфатические узлы. 

Рентгенологическая картина характеризуется мелкоочаговой деструк​цией метадиафизарного отдела кости, без четких контуров, с отсутствием зоны склероза. Характерны разволокнение кортикального слоя (интракортикальная деструкция), слоистый периостит. При значительных размерах опу​холи возможно разрушение кортикального слоя с появлением игольчатого периостита. В динамике в период ремиссии возможно появление лукович​ного периостита. При локализации в плоских костях, помимо мелкоочаговой деструкции, возможно реактивное костеобразование без четких контуров. 

Патологическая анатомия. Характерна в микроскопической картине однотипность ее округлых клеток. Иногда клетки располагаются в виде «псевдорозеток», правильная сеть аргирофильных волокон отсутствует, нередко имеются полости, ограни​ченные непосредственно опухолевыми клетками, содержащие кровь. 

Лечение больных опухолью Юинга комбинированное, с обязательным использованием химиотерапии. Сочетание только хирургического и лучевого методов не давали удовлетворительных результатов: 5 лет жили 3-4% боль​ных, остальные больные погибают в течение 2 лет от начала заболевания, чаще всего от легочных метастазов. Положение кардинальным образом изменилось с тех пор, как в клиническую практику была введена химиотера​пия в сочетании с лучевой терапией и оперативным вмешательством. 

В последние годы в режимы химиотерапии включают доксорубицин, циклофосфан, ифосфамид, винкристин, этопозид и актиномицин Д. Наибольшее распространение получили следующие комбинации этих цитостатиков: VAC, VACA, VAIA, EVAIA, VIDE, подробно описаны в справочниках по химиотерапии. Локальное лечение заключается в проведении лучевой терапии на область первичного опухолевого очага — СОД 60 Гр в течение 5-6 недель или операции. При нерадикальной операции (наличие опухолевых клеток по краю резекции) или слабо выраженном гистологическом ответе (лечебный патоморфоз) в ряде клиник проводится дополнительная лучевая терапия. Общая продолжительность комбинированного лечения составляет около года.
Исход лечения во многом зависит от объема опухоли. При объеме до 100 см3 (диаметр более 5 см), 3 года живут 78% пациентов, тогда как при больших объемах опухоли этот показатель снижался до 17%. 

Современные сочетанные методы лечения обуславливают достоверное увеличение процента выживших 5 и более лет — до 60 и даже 80%. Частота рецидивирования доходит до 25% после лучевой терапии и 5-10% после использования хирургического метода. 

ФИБРОСАРКОМА КОСТИ
Клиника. Опухоль встречается редко (1-4% всех костных опухолей), обычно в 20-40 лет (средний возраст — 32 года). До 70% случаев локализуется в костях, формирующих коленный сустав. Боль средней интенсивности, медленно прогрессирующая, усиливающаяся к ночи, локальная, купируется наркотиками. Видимая причина отсутствует, эффект от лечения отсутствует или кратковременный (неспецифическое лечение). Длительность заболевания до обращения к врачу более 6 мес (медленное течение). Часто определяется изменение контура крупного сустава или нали​чие опухолевидного образования, неподвижного относительно кости. Встре​чаются патологические переломы (10%). 

Рентгенологически фибросаркома кости локализуется в суставных кон​цах трубчатых костей (метадиафизы), по преимуществу в области коленного сустава. Очаг деструкции, как правило, имеет центральное расположение, форма неправильная, контуры нечеткие, зона склероза отсутствует. Характер очага, как правило, остеолитический, обызвествления отсутствуют или неяв​но выражены, возможно наличие козырька Кодмена, разрушение кортикаль​ного слоя. Динамика отрицательная. В отличие от остеосаркомы не бывает игольчатого периостита. Может иметь место патологический перелом, который не срастается. Выделяют периферическую форму фибросаркомы, при которой преимущественно поражается кортикальный слой и окружающие мягкие ткани. Характерно пальпируемое опухолевидное образование. Окончатель​ный диагноз выставляется при гистологическом исследовании. 

Лечение. Опухоль не чувствительна к лучевой и химиотерапии. Лечение хирургическое. При начальных стадиях опухоли показаны органосохраняю​щие операции: резекция суставного конца длинной трубчатой кости с эндоп​ротезированием, межлопаточно-грудная или межподвздошно-брюшная ре​зекции и др. При больших размерах опухоли — ампутации и экзартикуляции. 

ЗЛОКАЧЕСТВЕННАЯ ФИБРОЗНАЯ ГИСТИОЦИТОМА (ЗФГ)
Еще до недавнего времени ЗФГ считалась редким заболеванием. В последние десятилетия публикуются наблюдения над десятками больных с диагнозом ЗФГ, которые обследовались и лечились в одном учреждении за сравнительно короткий отрезок времени. Возможно, что частота диагноза ЗФГ является данью време​ни и в эту группу включается ряд больных с гигантоклеточной опухолью, фибросаркомой или другими опухолями костей и мягких тканей, структурно близких к ЗФГ. 

Первичная ЗФГ кости составляет — 0,75-3,0% от всех злокачественных костных опухолей, а в РОНЦ она наблюдалась у 3,4% больных. Значительно чаще ЗФГ встречается среди первичных злокачественных опухолей мягких тканей. По некоторых данным, почти у каждого пятого этой категории больных, а среди больных старше 40 лет ЗФГ — самая частая опухоль. 

Клиника. Основными симптомами первичной ЗФГ являются боли, клини​чески выявляемое опухолевое образование. Почти у половины больных эти основные признаки появляются одновременно. ЗФГ кости чаще всего локализуется в нижнем отделе бедренной и верхнем — большеберцовой кости. Обычно длительность анамнеза охватывает от 
1 до 12 месяцев, но половина пациентов обращается в первый месяц (начало заболевания). 

На рентгенограммах выявляется центрально или эксцентрично располо​женный очаг деструкции, чаще литического типа. Часто выявляется разруше​ние кортикального слоя. По данным некоторых авторов, различные типы периостальной реакции фиксируются более чем у 80% больных, тогда как другие отмечают сравнительно редкую реакцию надкостницы в виде линейно​го периостита. По данным РОНЦ у каждого четвертого больного наступал патологический перелом, а у 2/3 больных выявлялись метастазы (у всех в легкие, а у нескольких больных — в регионарные лимфатические узлы). По другим данным, метастазы в регионарные лимфатические узлы регистри​ровались у 16 % леченых пациентов. 

Патологическая анатомия. ЗФГ является двухкомпонентной опухолью. Ее основными клеточными элементами, выявляемыми как при световой, так и при электронной микроскопии, являются гистиоцитоподобные и фибробластоподобные клетки, среди которых могут встречаться многоядерные и ксантомные клетки, а также блуждающие клетки стремы. Некоторые авторы, однако, высказывают сомнение в том, что эту опухоль следует расценивать как самостоятельную нозологическую форму. Теоретически рассматриваются три основных источника развития ЗФГ: 

1. Опухоль развивается из гистиоцитов (гистиоцитарная теория). 

2. Опухоль развивается из плюрипотентных мезенхимальных стволовых клеток, которые в процессе дифференцировки и роста опухоли формируют как гистиоцитоподобные, так и фибробластоподобные клеточные элементы, но в постнатальном периоде их развитие идет независимым путем (плюрипотентная теория). 

3. Опухоль формируют фибробласты, которые в процессе опухолевого роста приобретают свойства гистиоцитов (фибробластическая теория). Осно​ву этой теории заложил М.Ф. Глазунов, который показал, что способность накапливать только внутриклеточно разнообразные вещества не является прерогативой только гистиоцитарных элементов. Но, как свидетельствуют К.М. Пожарисский и А.Ю. Никитин, в настоящее время ни одна из этих теорий не может считаться доказанной. 

Лечение. Используют протоколы неоадьювантной химиотерапии подобные таковым при остеосаркоме. При небольших размерах опухоли показаны органосохраняю​щие операции — различные виды резекций с пластикой или без пластики дефекта. 

ЗФГ относится к опухолям высокого злокачественного потенциала. 5-летняя выживаемость составляет 35-40%.

