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Chondrosarcoma (CHS) is a rare oncopathology, is the third 
most common primary bone tumor after multiple myeloma and 
osteosarcoma. It accounts for about 25 % of the total number 
of bone sarcomas. CHS mainly affects adults and occurs more 
often in people older than 40 years, in children and adolescents 
it is less than 5 % of all cases of primary CHS. The most com-
mon CHS sites can be any bone containing cartilage, but most 
often this tumor is found in pelvis, femur and shoulder bones, 
and ribs. CHS are divided: by origin (primary and secondary), 
anatomical site (central — inside the bone marrow canal, pe-
ripheral — inside the existing osteochondroma, periosteal — on 
the bone surface), histological degrees GI-GII-GIII. The WHO 
classification (2020) includes central normal, secondary periphe-
ral, periosteal, dedifferentiated, mesenchymal and clear-cell 
CHS. More than 90 % of conventional CHS are tumors of low 
and medium malignancy degree, with a low potential for me-
tastasis. CHS is caused by mutations in genes that control bone 
growth and development. The main risk factors are the patient s̓ 
age, previous radiation, genetic factors and predisposition to 
oncological diseases. Diagnosis of CHS is based on a complex 
algorithm, which involves collecting the patient's complaints, 
anamnesis, clarifying clinical symptoms, imaging (X-ray, CT, 
MRI), histopathological picture. The biopsy conclusion is 
the most important in establishing the final diagnosis. However, 
there are several tumors whose histological picture is similar to 
CHS: enchondroma, chondroblastoma, osteosarcoma, giant cell 
tumor of bone, dedifferentiated liposarcoma, synovial sarcoma. 
The CHS treatment protocol is determined based on the results 
of anamnestic data, imaging, histopathological results, CHS 
classification, and its final tumor subtype. The «gold standard» 
remains surgical removal of the tumor. Radiation and chemo-
therapy don’t play a significant role in the treatment of CHS, 
but require further study. Targeted and immunotherapy have 
a certain potential, even with a high degree of CHS resistance to 
traditional chemotherapy. Key words. Chondrosarcoma, clas-
sification, diagnosis, treatment.

Хондросаркома (ХС) — рідкісна онкопатологія, третя за по-
ширеністю серед первинних пухлин кісток після множин-
ної мієломи й остеосаркоми та становить близько 25 % від 
загальної кількості сарком кісток. ХС уражає здебільшого 
дорослих і частіше виникає в людей старших за 40 років, у ді-
тей і підлітків становить менш ніж 5 % усіх випадків пер-
винної ХС. Патологія локалізується в кістках, які містить 
хрящ, але найчастіше її виявляють у кістках таза, стег-
новій і плечовій, ребрах. ХС розподіляють: за походженням 
(первинні та вторинні), локалізацією (центральна — усереди-
ні кістковомозковаого каналу, периферична — усередині існую-
чої остеохондроми, періостальна — на поверхні кістки), 
гістологічними ступенями GI–GII–GIII. Класифікація ВООЗ 
(2020) розподіляє ХС на центральну звичайну, вторинну пе-
риферичну, періостальну, дедиференційовану, мезенхімальну 
та світлоклітинну. Понад 90 % звичайних ХС є пухлинами 
низького та середнього ступенів злоякісності, з низьким 
потенціалом метастазування. Ця патологія виникає внас-
лідок мутацій у генах, які контролюють зростання та 
розвиток кісток. Основні чинники ризику — генетичні, вік 
пацієнта, попереднє опромінення, схильність до онкологіч-
них захворювань. Діагностика ХС базується на комплексному 
алгоритмі, який передбачає збір скарг пацієнта, анамнезу, 
з’ясування клінічних симптомів, результатів рентгеногра-
фії, компʼютерної та магнітно-резонансної томографії і гіс-
тологічного аналізу після біопсії. Патологоанатомічний 
висновок є найвагомішим у встановленні остаточного діаг-
нозу. Проте існує кілька пухлин, гістологічна картина яких 
подібна до ХС: енхондрома, хондробластома, остеогенна 
саркома, гігантоклітинна пухлина кістки, дедиференційна 
ліпосаркома, синовіальна саркома. Протокол лікування ХС 
визначають на підставі результатів анамнестичних даних, 
променевої візуалізації, гістопатологічної картини, кла-
сифікації. «Золотим стандартом» залишається хірургіч-
не видалення новоутворення. Променева та хіміотерапіія 
не відіграють суттєвої ролі в лікуванні ХС, але потребують 
подальшого вивчення. Певний потенціал мають таргетна 
й імунотерапія. 
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НА ДОПОМОГУ ЛІКАРЮ, ЩО ПРАКТИКУЄ. 
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Вступ
Хондросаркома (ХС) — це доволі рідкісна 

патологія, що являє собою гетерогенну групу 
злоякісних кісткових пухлин, які характери-
зуються утворенням неопластичної гіалінової 
хрящової тканини [1]. У самостійну форму була 
виділена в 1930 р. Phemister. Вона є третьою за 
поширеністю серед великих первинних зло-
якісних пухлин кісток після множинної мієломи 
й остеосаркоми, становить 20‒25 % від загаль-
ної кількості усіх пухлин кістково-м’язової сис-
теми та характеризується початковим розвитком 
із хрящових клітин [2‒4]. Доведено, що на ХС 
припадає близько 3,6 % щорічної захворюванос-
ті на всі первинні злоякісні пухлини та 20‒30 % 
первинних злоякісних пухлин кісток у США [5]. 
У світовому масштабі загальна захворюваність 
на ХС оцінюється приблизно 0,1‒0,5 випадків на 
100 000 населення на рік [3]. ХС вражає, зазви-
чай, дорослих, при цьому захворюваність зростає 
з віком пацієнтів, і частіше її виявляють у людей 
старших за 40 років. Пік захворюваності припа-
дає на п’яте-сьоме десятиріччя життя. Пацієнти 
з вторинною ХС, здебільшого, молодші, ніж із 
первинною, із середнім віком 34 роки [6]. Частота 
розвитку ХС сильно змінюється залежно від спе-
цифічного підтипу та первинної локалізації ново-
утворення. Наприклад, на юкстакортикальну ХС 
(рідкісний підтип) припадає менше 1 % від усіх 
ХС, а на мезенхімальну ХС — 3‒10 %. Зазначимо, 
що захворюваність на ХС у гендерному співвідно-
шенні (чоловік : жінка) становить приблизно 1,5 : 1.

Стосовно дітей та підлітків, ХС — дуже рід-
кісне новоутворення для вікової категорії менше 
ніж 18 років, і відсоткове співвідношення захво-
рюваності на ХС значно відрізняється від дорос-
лих. Зокрема, фінські вчені продемонстрували за-
гальну захворюваність 3,6 дитини або підлітка на 
1 млн для остеосаркоми, 1,2 — для саркоми Юінга 
і лише 0,3 — для ХС [7]. А згідно з японським націо-
нальним реєстром пухлин кісток і м’яких тканин 
за період з 2006 по 2013 рік виявлено 521 молодий 
пацієнт (молодші за 15 років) із первинно діагнос-
тованими злоякісними новоутвореннями кісток. 
Серед них лише 8 (1,5 %) осіб мали діагноз ХС [8].

Найпоширенішим анатомічним місцем похо-
дження ХС може бути будь-яка кістка, що міс-
тить хрящ, але найчастіше її виявляють у прок-
симальному відділі стегнової та плечової кісток, 
дистальному відділі стегнової, кістках таза, реб-
рах. Стегнова кістка є однією з найчастіших лока-
лізацій у нижній кінцівці для звичайної ХС і ста-

новить приблизно 20–35 % випадків, водночас 
верхня кінцівка вражується в 10–20 % випадків 
(проксимальний відділ плечової кістки) [9, 10]. 
Ураження довгих кісток, зазвичай, охоплює мета-
фіз (49 % випадків) [11]. Звичайні ХС також часто 
вражають пласкі кістки, такі як кістки таза, ло-
патка. Виникнення ХС тазових кісток становить 
близько 10–15 % від загальної кількості ХС [12], 
зокрема, у клубовій кістці — до 70 % проти 30 % 
у стегновій [13]. Віддалені метастази розвивають-
ся приблизно в 26 % пацієнтів, хворих на ХС, 
причому частіше за все — у легенях [14, 15].

ХС, які виникають de novo, називають первин-
ними, а такі, що розвиваються на основі наявних 
доброякісних хрящових пухлин (енхондрома або 
остеохондрома), — вторинними. ХС являють 
собою гетерогенну групу пухлин, які за анато-
мічною локалізацією можна класифікувати як 
центральні (виникають у медулярному каналі) 
або периферичні (у хрящовій «кришці» екзосто-
зу). Вторинна ХС, яка розвивається на поверхні 
кістки внаслідок злоякісної трансформації в ме-
жах хряща попередньо існуючої остеохондроми, 
також називається периферичною. Відомо, що 
ризик виникнення ХС в одиночній остеохондромі 
становить менше ніж 1 %. Проте за множинного 
остеохондроматозу ризик збільшується до 5 %, 
здебільшого, після зрілості кісткового скелета [16]. 
Пацієнти з хворобою Ольє та синдромом Мафуччі 
можуть мати до 40 % ризику розвитку ХС. Окрім 
звичайних первинних ХС, які демонструють дифе-
ренціацію гіалінового хряща, існують інші види 
пухлин, такі як дедиференційовані, мезенхімальні 
або світлоклітинні підтипи з чіткими генетичними 
та клініко-патологічними характеристиками [17]. 

Як зазначено вище, ХС розрізняють за ви-
никненням (первинні та вторинні), локалізацією 
(центральні — усередині інтрамедулярної порож-
нини, периферичні — усередині кришки хряща 
попередньо існуючої остеохондроми, періос-
тальні — юкстакортикальні, на поверхні кістки) 
[3, 4, 18]. Подальша класифікація ХС заснована 
на гістологічних підтипах пухлини, включаючи 
звичайні (І–ІІІ ступені), світлоклітинні, мезенхі-
мальні та дедиференційовані ХС [19, 20]. Нареш-
ті, класифікація Всесвітньої організації охорони 
здоров’я 2020 року розподіляє ХС на підтипи: 
центральна звичайна, вторинна периферична, 
періостальна, дедиференційована, мезенхімаль-
на та світлоклітинна ХС [21]. Характерні особ-
ливості візуалізації численних категорій ХС 
можуть сприяти їхній точній діагностиці та кла-
сифікації. Рентгенографія допомагає визначити 
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хондроїдні пухлини типу енхондроми з харак-
терними для них ознаками. Комп’ютерна (КТ) та 
магнітно-резонансна томографія (МРТ) зазвичай 
можуть виявити особливості візуальної картини 
злоякісності для розмежування хондросарком та 
енхондром [22]. 

Середні терміни виживаності пацієнтів із ХС 
вищі, ніж у хворих на остеосаркому та саркому 
Юінга: 5 років — 72–75 %, 10 — 69 % [21, 23–25]. 
«Золотим стандартом» лікування ХС стала ши-
рока абластична резекція пухлини, що майже 
не змінилося протягом останніх десятиліть. Про-
те для ХС типу G-I не виявлено різниці в загаль-
ній виживаності пацієнтів, яким виконали ши-
роке висічення або кюретаж усередині вогнища 
[22, 26, 27]. Для агресивніших підтипів ХС (G-II, 
G-IIІ) хірургічна резекція асоціюється з довшим 
періодом життя пацієнтів порівняно з крайовою 
або внутрішньовогнищевою [24, 28, 29]. Це може 
бути пов’язане з тим, що здебільшого ХС резис-
тентні як до хіміо, так і до променевої терапії че-
рез наявність позаклітинного матриксу, низького 
відсотка патологічних клітин, що діляться, і по-
гану васкуляризацію [26, 30–32].

Результати лікування пацієнтів із ХС залежать 
від ступеня диференціації пухлини, стадії та меж 
хірургічного втручання, причому високий сту-
пінь злоякісності ХС вказує на зниження вижива-
ності пацієнтів [33–35]. Незважаючи на досягнен-
ня та численні спроби вдосконалити методики 
лікування, показники виживаності здебільшого 
залишаються незмінними протягом останніх де-
сятиліть. Проведені дослідження були в межах 
однієї установи або використовували базу даних 
SEER (Surveillance, Epidemiology and End Results), 
і в основному аналізували середню виживаність 
і зміни у стані пацієнтів, пов’язані з поганим прог-
нозом. На сьогодні відомо доволі значне дослі-
дження ХС, в якому проаналізовано 2 890 випад-
ків ХС із бази даних SEER [36], проте в ньому 
розглянуто випадки 50-річної давнини — із 1973 
по 2003 рік. У жодній роботі не вивчено показ-
ники ХС у межах національної бази даних раку 
(National Cancer Data Base — NCDB), створеної 
Американським коледжем хірургів і Американсь-
ким онкологічним товариством, до якої внесено 
понад 30 млн пацієнтів із демографічними пара-
метрами та результати понад 70 % нових діагнозів 
раку в Сполучених Штатах [37, 38]. Зі створенням но-
вих хірургічних і загальноонкологічних методів 
лікування поточне дослідження прагне викорис-
тати новітні дані з достовірної бази даних NCDB, 
щоб оновити наукову літературу з ХС, зрозуміти 

останні тенденції захворюваності на ХС, оцінити 
демографічні показники, зміни в тактиці терапії, 
пов’язані з покращенням результатів діагностики 
та лікування пацієнтів на ХС.

Етіологія
Точна етіологія ХС на сьогодні недостатньо 

вивчена, дослідження у цьому напрямі постій-
но продовжуються. Причини виникнення ХС, як 
і більшості злоякісних пухлин, не зовсім зрозу-
мілі. Проте встановлено, що хвороба, зазвичай, ви-
никає внаслідок мутацій у генах, які контролюють 
зростання та розвиток кісток. Виявлено кілька чин-
ників ризику, які впливають на розвиток ХС:

– вік — ХС частіше спостерігають у людей 
похилого віку, із піком захворюваності на 50–70-х ро-
ках життя;

– попереднє опромінення — іонізуюче опромі-
нення, використане під час лікування раку або інших 
захворювань, може збільшити ризик розвитку ХС;

– генетичні та генетична схильність до онколо-
гічних захворювань — деякі сімейні синдроми (на-
приклад: множинні спадкові екзостози та хвороба 
Ольє, синдром Мафуччі) пов’язані з підвищеним 
ризиком розвитку ХС. У деяких випадках ХС та-
кож були виявлені мутації в генах IDH1 і IDH2;

– хвороба Педжета — характеризується ано-
мальним ремоделюванням і ростом кісток, може 
збільшити ризик розвитку ХС;

– інфаркти кісток — являють собою ділянки мерт-
вої кісткової тканини, спричинені порушенням крово-
постачання, пов’язують із підвищеним ризиком ХС; 

– хондрома м’яких тканин — доброякісна пух-
лина, яка іноді може трансформуватися в ХС;

– травми кісток скелета в анамнезі;
– токсичні речовини — входять до складу та-

ких матеріалів, як асбест та вуглець, за пролон-
гованого токсичного впливу на організм людини 
можуть спричинити аберації на клітинному рівні 
та призводити до розвитку ХС; 

– синдром Лі-Фраумені (Li-Fraumeni syndrome, 
«lee-FRAH-meh-nee») — виникає за мутацій 
у гені TP53, який відповідає за синтез так званого 
«пухлинного білка» P53. Останній є супресором 
пухлинного росту і без належного його функціо-
нування клітини можуть неконтрольовано діли-
тися та перетворюватися на саркому. Усі люди 
з синдромом Лі-Фраумені мають 90 % ймовірнос-
ті розвитку одного або кількох видів раку [39].

У профілактичному аспекті певну роль ві-
діграє скринінг пацієнтів із доброякісними 
кістково-хрящовими ураженнями. Доведений під-
вищений ризик злоякісної трансформації остео-
хондром, хондром та енхондром. Ризик вторинної 
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малігнізації одиничної остеохондроми, зазвичай, 
нижчий, ніж у пацієнтів із множинним остехонд-
роматозом. Таким пацієнтам рекомендовано що-
річне МРТ-обстеження, особливо за наявності 
відповідних клінічних симптомів. Ретельне рент-
генологічне обстеження слід проводити, коли 
будь-які скарги на біль та/або набряк з’явились 
уперше або прогресують із плином часу [40–43].

Загалом, етіологія ХС є складною і, ймовірно, 
включає в себе комбінацію генетичних факторів 
і чинників навколишнього середовища, які впли-
вають на розвиток і диференціацію хрящової та 
кісткової тканин. Необхідні подальші досліджен-
ня, щоб краще зрозуміти причини виникнення 
цього захворювання та розробити ефективніші 
стратегії профілактики та лікування.

Види хондросарком
ХС уважають повільно зростаючою та низько-

агресивною пухлиною, але існують й доволі агре-
сивні її підтипи. Кілька типів ХС розподілені на 
підставі локалізації та гістологічних і молекуляр-
них особливостей. Кожен тип ХС має свої харак-
терні патогістоморфологічні ознаки, які, зазвичай, 
визначають вибір лікувальної тактики та прогноз 
захворювання. До основних типів ХС належать:

1. Звичайна або центральна ХС — найпошире-
ніший тип, виникає в кістковомозковій порожнині 
довгих кісток і становить приблизно 85 % випадків. 
Складається з добре диференційованих хрящових 
клітин і гіалінового хрящового матриксу. Централь-
на ХС виникає в тазу, стегновій або плечовій кістках.

2. Дедиференційована ХС — рідкісний і агре-
сивний підтип, містить добре диференційовану 
пухлину хряща, або енхондрому, або ХС низького 
ступеня злоякісності, із різким переходом до вогни-
ща з нехрящовою саркомою високого ступеня зло-
якісності. Більш агресивна, ніж звичайна, становить 
приблизно 10 % випадків від усіх ХС і має вищий 
ризик метастазування. Середній вік пацієнтів — від 
50 до 60 років. Чоловіки та жінки страждають одна-
ково. Найчастішими місцями ураження є стегнова 
кістка і таз. Більшість уражень виникає центрально 
в мозковій порожнині кістки, хоча є повідомлення 
про дедиференціювання в разі юкстакортикального 
типу ХС або від наявної остеохондроми.

3. Мезенхімальна ХС — рідкісний підтип (мен-
ше ніж 2‒13 % усіх первинних ХС), складається 
з невеликих недиференційованих дрібних круглих 
або веретеноподібних клітин із ділянками гіаліно-
вого хряща, характеризується продукцією як хря-
щового матриксу, так і волокнистої або міксоїд-
ної строми. Виникає в кістці, у м’яких тканинах 
голови, шиї або тулуба в будь-якому віці, з піком 

захворюваності на другому-третьому десятиліт-
тя життя. Краніофасціальна ділянка є найчасті-
ше ураженою (15~30 %), зокрема нижня і верхня 
щелепи. Інші поширені локалізації — стегнова 
і плечова кістки, ребра, хребет, таз. Близько 7 % 
уражень кісткової тканини є мультицентричними. 
Близько 1/3 уражень — це переважно екстраске-
летні ділянки, із них частіше страждають мозкові 
оболонки (черепні > спінальні). Є агресивнішою, 
ніж звичайна ХС, за перебігом, і також має вищий 
ризик метастазування [44].

4. Світлоклітинна ХС — рідкісний підтип (близь-
ко 1‒2 %) від усіх ХС низького ступеня злоякісності, 
характеризується наявністю специфічних «світлих» 
клітин (прозора цитоплазма) у тканинах пухлини. 
Частіше вражає чоловіків, ніж жінок (2,6 : 1), і має 
переважну локалізацію в епіфізах довгих кісток 
(проксимальний відділ стегнової кістки та голов-
ка плечової — 2/3 випадків), але більшість кісток, 
включаючи хребет, ребра, таз, а також кисті та сто-
пи, можуть бути залучені. Віковий діапазон ши-
рокий, із піком захворюваності від 30 до 40 років. 
Клінічно світлоклітинна ХС проявляється на одне 
або два десятиліття пізніше, ніж хондробластома. 
Здебільшого має хороший прогноз [45, 46].

5. Юкстакортикальна (періостальна) ХС — ви-
никає в окісті або прилеглих до кістки м’яких 
тканинах, локалізується на поверхні стегнової 
або плечової кісток, у метафізарній зоні. Харак-
теризується продукцією гіалінового хрящевого 
матриксу і може бути помилково прийнята за доб-
роякісну пухлину, наприклад, остехондрому. Пік 
захворюваності від 30 до 40 років. Пухлина зде-
більшого має низький ступінь злоякісності та хо-
роший прогноз [47, 48]. 

6. Вторинна ХС — рідкісний підтип, виникає 
в попередньо доброякісних хрящових пухлинах, 
таких як енхондроми або остеохондроми, які мо-
жуть бути як центральними, так і периферичними 
(частіше). Зазвичай розвивається у старших лю-
дей і має кращий прогноз, ніж інші види ХС. Зло-
якісну трансформацію в периферичну ХС спостері-
гають у 1 % випадків за солітарної остеохондроми, 
у 3‒5 % — остеохондроматозу (спадкові множинні 
екзостози) [49, 50]. Центральні вторинні ХС розви-
ваються як злоякісна трансформація енхондроми 
(надзвичайно рідко) або енхондроматозів, таких як 
хвороба Ольє або синдром Маффуччі. Пацієнти 
з хворобою Ольє та синдромом Маффуччі мають 
25‒30 % ризик розвитку ХС. Хвороба Ольє — не-
спадкова аномалія розвитку, що характеризується 
численними енхондромами в епіфізах, мета-
фізах і діафізах кісток скелета. Розмір, кількість,  
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розташування й еволюція енхондром досить різно-
манітні. Клінічно хвороба демонструє асиметрич-
не, одностороннє ураження нижніх кінцівок, але 
часто двобічне ураження рук і стоп. Будь-яка час-
тина скелета, утворена ендохондральним окосте-
нінням, може бути уражена. Синдром Маффуч-
чі — це стан, за якого енхондроматоз поєднується 
з гемангіомами м’яких тканин [51, 52].

Серед первинних ХС близько 80 % є звичай-
ними. На вторинні патології припадає менше 
ніж 10 % [9, 53]. Деякі автори повідомляють, що 
вони розвиваються від 0,4 до 2,2 % пацієнтів із 
солітарною остеохондромою чи енхондромою 
[54], у 27,3 % — зі спадково множинними екзос-
тозами [55], 30–50 % — із хворобою Ольє, до 
100 % — із синдромом Маффуччі [56, 57]. Енхонд-
роми розглядають як попередники вторинних 
центральних ХС, остеохондроми — периферич-
них. Між первинними та вторинними ХС існують 
генетичні відмінності, що спричиняють клінічні 
варіації прояву та поведінки [11]. Вторинні пух-
лини, зазвичай, мають низький ступінь злоякіс-
ності. Зміни клінічних симптомів у пацієнтів із 
відомою попередньою патологією вказують на 
розвиток ХС. Найчастішим місцем ураження для 
вторинних ХС є таз, потім — проксимальний від-
діл стегнової кістки, лопатка та проксимальний 
відділ плечової кістки [58].

Виділяють ще один так званий «підвид» ХС — 
міксоїдна ХС, що характеризується помітними 
міксоїдними змінами звичайних високодиферен-
ційованих ХС. Проте екстраскелетна міксоїдна 
ХС є захворюванням, відмінним від ХС кістки: ці 
саркоми м’яких тканин найчастіше виникають на 
нижніх кінцівках [59, 60]. Термін «хондросарко-
ма», який використовують для опису екстраске-
летної міксоїдної ХС, є неправильним, оскільки 
добре сформований гіаліновий хрящ визначають 
лише в меншості випадків цієї патології [61, 62]. 
Класифікація ВООЗ 2020 року виділяє екстраске-
летну міксоїдну ХС як «пухлину з невизначеною 
диференціацією» [63]. Міксоїдні ХС кістки також 
не позначають як унікальні самостійні новоутво-
рення, і саме тому швидще ці пухлини слід роз-
глядати як міксоїдні варіанти звичайних ХС [21].

За ступенем диференціації пухлини ХС під-
розділяють на високо- та низькодиференційовані, 
а також проміжного рівня диференціації. Найагре-
сивнішим підтипом є високодиференційована ХС, 
якій притаманний і найвищий ризик метастазів 
і локальних рецидивів. На щастя, це — нечастий 
підтип ХС, на який припадає приблизно 5–10 % усіх 
випадків. Ця патологія характеризується високим 

ступенем клітинної атипії, мітотичної активності 
й інвазії в прилеглі тканини. Зазвичай її видаляють 
хірургічно з наступною променевою та хіміотера-
пією. Мета операції — видалити всю пухлину в ме-
жах здорової тканини та зменшити ризик рецидиву. 
Проте високодиференційована ХС часто стійка до 
хіміотерапії, тому має поганий прогноз. 

Низькодифереційована ХС є найпоширенішим 
підтипом ХС — становить приблизно 70–80 % 
усіх випадків. Вона, зазвичай, повільно зростає та 
має низький ризик метастазів. Проте може бути 
локально агресивною і часто вимагає хірургічно-
го втручання з видаленням пухлини з метою за-
побігання її розповсюдження.

ХС проміжного класу трапляється не так час-
то, як низькодиференційована, але характери-
зується більшим ризиком розвитку метастазів 
і локальних рецидивів. Здебільшого її видаляють 
хірургічно, потім виконують променеву терапію, 
бо хіміотерапія майже неефективна.

Дуже важливим розподілом ХС є їхня градація 
за ступенем злоякісності відповідно до гістологіч-
ної оцінки. Біологічна поведінка ХС оцінюється від 
1 до 3 на підставі розміру ядер клітин, картини фар-
бування (гіперхромазія), мітотичної активності та 
густини клітин [64]. Градація CS1 — низький сту-
пень злоякісності пухлини, яка містить хондроци-
ти з дрібними щільними ядрами, але можуть бути 
наявними клітини зі збільшеними ядрами (> 8 мкм) 
і кілька багатоядерних клітин (найчастіше двох-
ядерні). Строма — переважно хондроїдна, з рідкіс-
ними або відсутніми міксоїдними ділянками [31]. 
До ступеня CS2 належать ХС середнього ступеня 
злоякістності, які містять менше хрящового матрик-
су та більшу кількість клітин порівняно з пухли-
нами CS1. Ядра хондроцитів збільшені, везикуляр-
ні або гіперхроматичні, трапляються двохдерні та 
багатоядерні клітини [3]. Для ХС третього (CS3), 
високого, ступеня злоякісності характерна біль-
ша клітинність порівняно з пухлинами CS1 і CS2, 
ядерний плеоморфізм із незначними ділянками або 
відсутністю хрящового матриксу. Ядра, зазвичай, 
везикулярні, часто мають веретеноподібну фор-
му і можуть бути в 5–10 разів більшими за норму. 
Немінералізована тканина в ХС має високий вміст 
води, гістологічно варіюючи від зрілого гіаліново-
го хряща до більш міксоїдної строми [3]. Периферія 
ХС характеризується інвазією хондроїдної тканини 
в трабекулярну кістку. Після визначення цієї мор-
фологічної ознаки ступінь клітинності використо-
вують для визначення ступеня злоякістності ХС. 
Інвазія ендостальної поверхні відображує початок 
позакісткового поширення пухлини, як першого 



61ISSN 0030-5987. Ортопедія, травматологія та протезування. 2023.  № 2

кроку до ХС високого ступеня злоякісності [65]. 
Більшість ХС є звичайними, близько 60 % з них 
класифіковані як CS1 або CS2 [66]. 

Класифікація
Дуже важливий і обов’язковий етап в діагнос-

тично-лікувальному процесі, що дозволяє точно 
встановити діагноз, підібрати відповідне лікуван-
ня з акцентом на хірургічному втручанні, з’ясувати 
прогноз перебігу злоякісного новоутвотрення. ХС 
можна класифікувати на основі декількох чинників, 
включаючи локалізацію, гістологічні характеристи-
ки та ступінь диференціації, агресивності пухлини.

Класифікація на основі локалізації: наприклад, 
ХС кісток таза, ХС стегнової або плечової кісток із 
визначенням ділянки (діафіз, метафіз, епіфіз) тощо.

Гістологічна класифікація ХС базується на 
розподілі пухлин згідно з гістологічними харак-
теристиками (наявність гіалінового хрящового мат-
риксу, фіброзної або міксоїдної строми або чіткої 
цитоплазми клітин). Також ХС класифікують на 
основі гістологічного ступеня диференціації на 
3 класи — GI, GII, GIII. Низькодиференційовані 
ХС містять клітини, які за фенотипом нагадують 
нормальні хондроцити, у високодиференційова-
них розташовано значно більше атипових клі-
тин і вони можуть нагадувати інші типи сарком 
кісток. Гістологічна градація є важливим прог-
ностичним фактором для перебігу ХС і відіграє 
визначну роль у виборі тактики лікування. При 
цьому доведено, що високодиференційовані пух-
лини мають значно гірший прогноз.

I клас (низькодифференційована ХС) — найпо-
ширеніший тип, становить приблизно 70 % ви-
падків. ХС класу I мають низьку клітинність, по-
вільно зростають, низький ризик метастазування, 
здебільшого успішно лікуються хірургічно.

II клас (проміжна ступінь диференціації ХС) — 
має більшу клітинність і більше ядерної атипії, 
ніж пухлини I ступеня. Вони агресивніші, мають 
вищий ризик метастазів. Лікування, зазвичай, пе-
редбачає хірургічне видалення пухлини, а також 
може включати променеву терапію.

III клас (високодиференційована ХС) — най-
агресивніший тип, із високою клітинністю, від-
вертою ядерною атипією та високою мітотичною 
активністю. Вони мають високий ризик метаста-
зів і лікуються, зазвичай, комплексно.

Хірургічна класифікація
Для онкоортопедів і фахівців, які впрова-

джують хірургічний етап лікування ХС, найваж-
ливішою є хірургічна класифікація пухлин кіс-
ток за Enneking, яка базується на анатомічному 
розташуванні пухлини, гістологічному ступені 

її злоякісності, наявності чи відсутності метаста-
зів. За допомогою цієї класифікації можна чітко 
з’ясувати варіанти хірургічного лікування ХС 
залежно від стадії пухлини. У системі Enneking 
злоякісні пухлини кісток (ХС тощо) розподілені 
на три категорії:

I стадія: низькодиференційовані пухлини, які 
обмежуються кісткою і не поширюються на інші 
частини тіла, розділені на дві підкатегорії:

– IA — пухлина є внутрішньокомпартмент-
ною, тобто обмежена кірковим шаром однієї кіст-
ки і не порушує періостальну зону;

– IB — пухлина позакісткова, порушує пе-
ріост і може контактувати з прилеглими м’якими 
тканинами.

 II стадія: високодиференційовані пухлини, 
обмежені кісткою, не поширюються на інші час-
тини тіла, поділяють на дві підкатегорії:

– IIA — внутрішньокомпартментні, тобто обме-
жені кірковим шаром однієї кістки і не пору-
шують періостальну зону; 

– IIB — пухлина є позакістковою, порушує пе-
ріост і може контактувати з прилеглими м’якими 
тканинами.

III стадія: сюди відносять пухлини, які метастазу-
вали в інші органи та системи організму (легені, пе-
чінка, головний мозок та ін.), мають дві підкатегорії:

– IIIA — метастази поодинокі, обмежується 
легенями і їх можна видалити хірургічно;

– IIIB — метастази значних розмірів, неопера-
бельні, або їх забагато.

Міжнародна класифікація за стадіями пухлин 
кісток базується на визначенні ступеня злоякіснос-
ті, розмірів і наявності метастазів (таблиця) [21].

Симптоми та клінічна характеристика 
ходросарком

Клінічна картина ХС залежить від її рівня зло-
якісності, клінічні симптоми переважно неспеци-
фічні. Наприклад, ХС ступеня G1 може поступо-
во розвиватись протягом кількох років. Спочатку 
хворий відчуває дискомфорт у місці виникнення 
новоутворення, потім з’являються болі, спочатку 
слабкі, але з часом посилюються. Больові відчут-
тя йдуть після відпочинку, потім хворий починає 
вгамовувати їх знеболювальними препаратами. 
Уночі болі посилюються, із часом пухлина збіль-
шується в розмірах, її можна помітити візуаль-
но або виявити пальпаторно. Можлива гіперемія 
шкірних покривів над місцем розташування ХС, 
незначне підвищення температури, збільшення 
інтенсивності рисунку кровоносних судин, біль 
під час руху. Пацієнт може відзначати зниження 
моторної активності та координації.
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За ХС GІІ–GІІІ ступенів злоякісності захворюван-
ня перебігає доволі гостро, і вже після 2‒3 міс. ви-
никнення пухлини хворий звертається до фахівців. 
Його турбують сильні болі в місці локалізації ново-
утворення, знеболювальні препарати не допомага-
ють. Болі з кожним днем наростають і не залишають 
пацієнта навіть удень. Пацієнт скаржиться на слаб-
кість і втрату ваги. Цей вид ХС найчастіше вражає 
молодих людей і відзначається частими рецидива-
ми. Ознаки захворювання багато в чому залежить 
від місця локалізації пухлини. Якщо уражені кістки 
таза, то болі можуть іррадіювати в сідницю, ниж-
ні кінцівки. Можливе утруднення сечовипускання,  
набряк нижніх кінцівок, парези та атрофія м’язів.

Загальні клінічні симптоми ХС можуть відріз-
нятися залежно від локалізації та розміру пухли-
ни. Серед поширених симптомів слід зазначити:

‒ біль, який часто описують як тупий, що з ча-
сом посилюється. Може локалізуватися на місці 
пухлини або іррадіювати в інші ділянки;

‒ набряк або утворення на місці пухлини. 
Може бути твердим або м’яким і супроводжу-
ватися підвищеною локальною чутливістю або 
гіпертермією;

‒ обмежена рухомість, якщо пухлина розташо-
вана поблизу суглоба або кістки. Це може спри-

чинити скутість, слабкість або труднощі з рухом 
ураженої кінцівки чи суглоба;

‒ погіршення якості кістки та збільшення ри-
зику патологічних переломів, особливо в кістках 
нижніх кінцівок. Останні можна спостерігати на-
віть на момент первинного звернення (до 27 %);

‒ неврологічні симптоми через компресію 
пухлиною прилеглих нервів — як оніміння, по-
колювання або слабкість в ураженій ділянці;

‒ втома або слабкість, особливо якщо пухлина 
поширилася на інші частини тіла.

Важливо відзначити, що деякі ХС не спри-
чинюють жодних симптомів на ранніх стадіях 
і можуть бути випадково виявлені під час візуалі-
заційних досліджень. У разі запущених стадії ХС 
з наявністю віддаленого метастазування клінічні 
прояви патології відповідають симптоматиці з ура-
женого органу. Найчастіше метастази вражають 
розташовані поблизу лімфовузли, потім легені, пе-
чінку і можуть навіть досягати головного мозку. 

Діагностика
Діагностика ХС передбачає поєднання інфор-

мації зі скарг пацієнта, анамнезу, клінічних симп-
томів, променевих візуалізаційних досліджень; 
виконання біопсії з гістологічним аналізом.

Променеві методи дослідження — рентгено-
графія, КТ і МРТ, позитронно-емісійна КТ (ПЕТ-
КТ) — дають змогу визначити розташування, 
розмір і ступінь пухлини, оцінити ураження при-
леглих тканин і органів, а також наявність метас-
татичного поширення пухлини. Гістологічний 
аналіз мікропрепаратів після біопсії необхідний 
для підтвердження діагнозу ХС, визначення її 
підтипу та ступеня злоякісності. Крім цих діаг-
ностичних тестів, проводять клінічні, біохімічні 
й імунологічні дослідження біологічних рідин 
хворого, а також, за показаннями, молекулярний 
аналіз для виявлення специфічних генетичних 
мутацій або інших молекулярних маркерів, які 
можуть суттєво вплинути на вибір лікувальної 
тактики. Важливо відзначити, що ХС може бути 
складно діагностувати, особливо на ранніх стадіях 
або у випадках, коли пухлина невелика та роз-
ташована у важкодоступній анатомічній ділянці. 
До діагностики та лікування патологія має бути 
залучена мультидисциплінарна група експертів із 
пухлин кісток і м’яких тканин.

Стандартом променевої діагностики пухлин кіс-
ток є рентгенографія, КТ і МРТ. Оскільки рентге-
нівські промені здебільшого не дають можливість 
розрізнити ХС та інші типи пухлин кісток, для де-
тальнішого аналізу пухлини використовують КТ 
або МРТ. Ці методи дослідження також можуть 

Таблиця
Міжнародна TNM класифікація 

первинних злоякісних пухлин 6-го перегляду за [21]

Стадія Tumor (T) Limph Node (N) Metastases (M) Grade (G)

IA Т1 N0 M0 G1 або G2
ІВ Т2 N0 M0 G1 або G2
ІІА Т1 N0 M0 G3 або G4
ІІВ Т2 N0 M0 G3 або G4
ІІІ Т3 N0 M0 Будь-яке G
ІV Будь-яке Т N0 M1 Будь-яке G

Примітки. Пухлина (Т): ТХ — первинна пухлина не 
може бути оцінена, T0 — немає доказів первинної 
пухлини, Т1 — пухлина 8 см або менше в найбільшо-
му вимірі, Т2 — пухлина більша за 8 см в найбільшо-
му вимірі, T3 — розриви пухлини в первинній кістці, 
skip-метастази. Лімфатичний вузол (N): NX — регіо-
нальні лімфовузли не можуть бути оцінені, N0 — не-
має метастазів у регіональних лімфатичних вузлах, 
N1 — метастаз у регіональний лімфатичний вузол. 
Віддалені метастази (M): MX — наявність віддалених 
метастазів не може бути оцінена, M0 — немає відда-
лених метастазів, М1 — інші віддалені метастази, 
М1а — метастази в легенях, M1b — інші віддалені ме-
тастази. Ступінь злоякісності (G): G1 — високодифе-
ренційована, G2 — помірно диференційована, G3 — 
низькодиференційована, G4 — недиференційована.
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бути використані для керованої біопсії в найбільш 
складних діагностичних випадках. Слід окремо за-
уважити, що ПЕТ-КТ, крім випадків первинної діаг-
ностики ХС, також може бути використана для мо-
ніторингу реакції пухлини на лікування в динаміці 
та виявлення будь-якого раннього її рецидиву. 

На рентгенограмах звичайної ХС виявляють 
змішаний літичний і склеротичний рисунок із 
характерними невеликими кальцифікатами, які 
часто називають «попкорном» або «кільцями». 
У довгих кістках первинна ХС найчастіше охоп-
лює метафіз (49 %), потім діафіз (36 %). Склеро-
тичні ділянки — це мінералізація хондроїдного 
матриксу, яку спостерігають у 60– 78 % уражень. 
Наявність типових кальцифікатів є рентгеноло-
гічною ознакою хрящових новоутворень, але часто 
не дозволяє розрізнити доброякісні, граничні або 
злоякісні типи уражень. Розмір уражень (< 5 см); 
відсутність прориву через кірковий шар кістки, 
інфільтративної картини та літичного компонен-
та говорять про доброякісну або граничну пухли-
ну. Розташування вогнища в осьовому скелеті та 
його розмір понад 5 см є надійним предиктором 
ХС низького ступеня злоякісності [65]. Рентгено-
логічні ознаки, включаючи деструкцію кірково-
го шару, розширення м’яких тканин і характерні 
зміни — так звана «картина, з’їдена міллю», за-
звичай пов’язані зі злоякісністю. Її часто спостері-
гають за ХС високого ступеня злоякісності. 

Ендостальний гребінець є ознакою агресив-
ності інтрамедулярних хрящових уражень, але 
це не повна діагностика малігнізованого проце-
су. Чутливі рентгенографічні ознаки, які дають 
змогу відрізнити енхондрому від ХС, включають 
глибоке ендостальне гребінчасте (≥ 2/3 від нор-
мальної товщини кіркового шару) та поздовжнє 
ендостальне (≥2/3 довжини патологічного вогни-
ща) ураження [3, 66]. ХС часто ростуть повільно 
і періостальний шар реагує, щоб зберегти пух-
лину в медулярній порожнині. Це призводить до 
збереження краю хондросаркоми, що проявляєть-
ся ремоделюванням кортексу, його потовщенням 
та періостальною реакцією [20]. Таким чином,  
енхондроми й інтрамедулярні низькодиферен-
ційовані ХС (граничні пухлини) довгих кісток 
часто мають схожі рентгенологічні ознаки. Ці 
ураження слід діагностувати за допомогою гісто-
логічного дослідження після повної резекції ура-
ження, незалежно від того, чи то є тотальне ви-
далення пухлини, чи інравогнищевий кюретаж.

МРТ є кращим способом діагностики хрящо-
вої пухлини саме для оцінювання ступеня ура-
ження кісткового мозку та наявності змін у м’яких 

тканинах. На T1-зображеннях після ін’єкції гадо-
лінієвого контрасту виражене «септальне» або 
«кільце-дугове» посилення є типовим для енхонд-
ром і низькодиференційованих ХС, що відпові-
дає фіброзним смугам між злитими хрящовими 
часточками в гістологічному аналізі. Неоднорідне 
або однорідне посилення високодиференційованих 
форм ХС корелює з клітинними ділянками за мік-
роскопічного дослідження [67]. Крім того, МРТ-
візуалізація з контрастним посиленням може до-
помогти розрізнити енхондроми та ХС [68].

Вторинні периферичні ХС мають характерні 
рентгенологічні ознаки злоякісної трансформа-
ції та включають ріст раніше незміненої остео-
хондроми в зрілому скелеті, неправильну або 
нечітку поверхню ураження, вогнищеві ділянки 
остеолізу в його кістковому компоненті; ерозію 
або руйнування прилеглої кістки, значне збіль-
шення об’єму м’яких тканин, що містить розсіяні 
або нерегулярні кальцинати [69]. Товщину хря-
щової оболонки пухлини у подібних випадках 
можна доволі точно оцінити за допомогою КТ 
і МРТ [70]. На МРТ-сканах ХС характеризуєть-
ся з низьким сигналом на T1WI та помітно висо-
ким — на T2WI, демонструючи периферичне та 
септальне посилення з частковим рисунком рос-
ту. Мінералізація матриксу проявляється у вигля-
ді точкових або криволінійних вогнищ із низьким 
рівнем сигналу [70, 71]. Деякі автори наголо-
шують саме на якісній оцінці хрящової оболонки 
пухлини. Нерівність її поверхні може вказувати 
на інвазивний характер росту пухлини [58].

Вторинним центральним ХС притаманне роз-
ширене ендостальне гребінчасте ураження, ремо-
делювання кіркового шару, його деструкція та 
періостальна реакція на рентгенограмах, особ-
ливо в порівнянні з попередніми зображеннями 
основної енхондроми [72, 73]. На КТ-сканах ха-
рактерними ознаками злоякісного новоутворен-
ня є літичні ділянки, ендостальний фестон на 
2/3 кортексу та більше або поширення на м’які 
тканини [72]. Критерії злоякісної трансформації 
енхондроми на МРТ-зображеннях: деструкція 
кіркового шару, спонтанний патологічний пере-
лом, періостальна реакція, перипухлинний наб-
ряк і новоутворення м’яких тканин [72]. Проте 
перетворення солітарної енхондроми в ХС зали-
шається суперечливим, головним чином через  
необхідність рентгенологічних доказів енхондроми 
для демонстрації її трансформації в ХС протягом 
кількох десятиліть спостереження. Проте ознаки 
звичайної ХС (ендостальний фестон, розширен-
ня товщини ураженої кістки, кіркове потовщення 
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й аморфна кальцифікація) у поєднанні з особливос-
тями типових доброякісних енхондром (чітко ви-
ражені кільцеподібні кальцифікати) виправдовують 
діагноз вторинної центральної ХС [9]. 

Рентгенологічно періостальна ХС має вигляд 
м’якотканиного компонента круглої або овальної 
форми на поверхні кістки, що піднімає окістя над 
пухлиною у вигляді фіброзної псевдокапсули. Кір-
ковий шар кістки залишається майже незмінним, 
але потовщується або стоншується, проте повну  
деструкцію кортекса спостерігають не часто. У міс-
ці підняття окістя можна побачити трикутник 
Кодмена. Зазвичай присутня типова мінераліза-
ція хондроїдного матриксу, а метапластичне окос-
теніння часто визначають різного ступеня [3, 20]. 
Медулярний канал здебільшого не задіяний, хоча 
на МРТ іноді виявляють його розширення [74, 75]. 
Періостальна хондрома та періостальна остеосар-
кома — пухлини, які найважче диференціювати 
від періостальної ХС. Розмір пухлини є єдиною 
відмінною ознакою між першою (середній розмір 
2,5 см) і другою ХС (4 см) [74, 76, 77]. Періостальні 
остеосаркоми та ХС містять хрящ, але під час гіс-
тологічного дослідження в ХС не виявляють утво-
рення остеоїду [75, 76].

За світлоклітинної форми ХС на рентгеногра-
мах візуалізують переважно літичне епіфізарне 
ураження з чіткими склеротичними краями, які 
симулюють доброякісне ураження. У випадках 
світлоклітинних ХС, мінералізацію матриксу спо-
стерігають приблизно в 30 % випадків [46, 78]. 
Може бути очевидним помірне розширення кіст-
ки, але потовщення м’яких тканин трапляється 
менше ніж у 10 % випадків [22, 51]. Через епі-
фізарне розташування світлоклітинні ХС важко 
відрізнити від хондробластом [22]. На МРТ світ-
локлітинні ХС неоднорідні через ділянки кро-
вовиливів або кістозних змін. Перипухлинний 
набряк є незвичайним і завжди незначно вираже-
ним, на відміну від хондробластоми [46].

Рентгенологічна картина мезенхімальної ХС — 
це агресивне руйнування кістки з рисунком 
«з’їденим міллю» та нечітко вираженою періос-
тальною реакцією [77, 79]. Пухлина часто дуже 
велика, зі значними позакістковими компонента-
ми [3]. На КТ-сканах видно мінералізацію хонд-
роїду, через що ураження може виглядати надто 
кальцифікованим, але частіше — кальцифікацію 
з «дрібною точкою» [80]. На МРТ-зображеннях 
мезенхімальні ХС мають іншу картину посилен-
ня контрасту, ніж звичайні ХС; часто відсутні 
дифузні та типові хондроїдні септальні та пери-
феричні посилення. У деяких зонах, на відміну 

від інших ХС, спостерігають змієподібні судини 
з низьким сигналом. Визначають агресивне кіст-
кове ураження з тонкою мінералізацією хрящо-
вого матриксу, проміжним сигналом на T2WI 
(нижчим, ніж у звичайній ХС) та різчим посиленням, 
ніж за інших видів ХС [3].

Широкий спектр рентгенологічних проявів 
мають дедиференційовані ХС, проте характер-
ними їхніми ознаками поліморфізм пухлини, 
включаючи агресивне руйнування кістки з по-
закістковим поширенням в м’які тканини, що 
пов’язане з основним ураженням хряща [54]. На 
підставі рентгенологічних проявів цей різновид 
пухлини можна класифікувати за трьома типами: 
1 — рентгенологічні ознаки такі самі, як у цент-
ральної ХС, із додаванням підозрюваної ділянки 
з дедиференціацією; 2 — пухлина нагадує зви-
чайну доброякісну енхондрому, але з деструктив-
ними змінами та/або великим м’якотканинним 
компонентом; 3 — значні деструктивні уражен-
ня кісткової тканини без ознак хрящового компо-
нента [81]. КТ і МРТ можуть виявити дві ділянки 
з різними внутрішніми характеристиками [3]. Цей 
біморфний патерн є цінним для спрямованості 
на ділянку високого ступеня злоякісності під час 
пункційної біопсії під контролем КТ або МРТ [82].

Цікавим і корисним для практичного викорис-
тання є Бірмінгемський протокол для візуалізації 
ХС, створений для пухлин хрящової тканини, які 
локалізувались у проксимальному відділі плечо-
вої кістки та в ділянці навколо колінного сугло-
ба. Категорії цього протоколу: (A) — ураження 
хряща менше ніж 4 см, вогнищеве/генералізова-
не ураження ендоста — 10 % або менше, чи 36° 
окружності ураження на аксіальному зображенні 
з найбільшою зоною деструкції; (B) — деструкція 
хряща понад 4 см; (C) — ураження хряща будь-
якого розміру з агресивними ознаками (розрос-
тання кістки та/або кіркове потовщення, періос-
тит, кіркова деструкція та новоутворення м’яких 
тканин) [83].

Генетичні дослідження також можуть відігра-
вати певну роль у діагностиці ХС, хоча їх не вико-
ристовують як окремий тест. Є кілька генетичних 
аномалій, які пов’язані з ХС. Найвідомішою з них 
є мутації в генах ізоцитратдегідрогенази (IDH), 
зокрема IDH1 та IDH2. Ці мутації виявляють 
у більшості ХС, головним чином у центральному 
або вторинномалігнізованому варіантах. Щоб пе-
ревірити наявність мутацій IDH, зразок тканини 
пухлини аналізують за допомогою молекулярних 
методів, таких як секвестрування ДНК. Це допо-
магає ідентифікувати специфічні мутації в генах 
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IDH, що може допомогти підтвердити діагноз ХС, 
а також надати важливу прогностичну інформа-
цію. Варто зазначити, що мутації IDH присутні 
не у всіх випадках ХС, і лише їхнє виявлення не-
достатньо для остаточного діагнозу. Інші гене-
тичні та молекулярні зміни також можуть бути 
встановлені в ХС і сучасні дослідження спрямо-
вані на виявлення додаткових маркерів, корисних 
для діагностики, прогнозу та цільової терапії [84].

Диференційна діагностика
Понад 90 % звичайних ХС є пухлинами низь-

кого та середнього ступеня злоякісності та їх слід 
відрізняти від енхондром. Найбільш вірогідною 
діагностичною процедурою в цій ситуації є біоп-
сія. Дуже важливо взяти матеріал для біопсії 
з кіркової та кістковомозкової частин кісток в зоні 
ураження. Деякі дослідження показують, що наяв-
ність міксоїдного матриксу 20 % і більше переконли-
во свідчить про ХС. Значна зміна міксоїду є зловіс-
ною ознакою ураження хрящової тканини, і в таких 
випадках слід спробувати знайти інші гістологічні 
ознаки, що вказують на ХС. Якщо в препаратах вияв-
лені ділянки з безсумнівним неопластичним остеої-
дом, ураження слід вважати остеосаркомою з хонд-
робластичною диференціацією [85, 86].

Диференціальна діагностика між енхондро-
мою та ХС є вирішальним фактом, оскільки ХС 
обумовлює хірургічне лікування та ретельне 
спостереження за допомогою рентгенографії, 
КТ, МРТ, тоді як більшість енхондром не потре-
бують ані лікування, ані подальшого спостере-
ження [87]. Відрізнити енхондрому від ХС дають 
змогу такі ознаки: кортикальна деструкція, по-
закісткове збільшення м’якої тканини, реакція 
окістя, розмір 5 см та більше, ендостальний фес-
тон (понад 2/3 товщини кіркового шару) [88, 89]. 
За відсутності специфічних діагностичних кри-
теріїв для гістопатологічної диференціації між 
цими двома захворюваннями, остаточний діагноз 
встановлюють на основі консенсусу між рентге-
нологічними, патологічними та клінічними ре-
зультатами [66]. Визначено деякі ознаки МРТ, які 
допомагають диференціювати ХС від енхондро-
ми: наявність переважно проміжної сигнальної 
матриці на T1WI, мультилобуляційний патерн 
посилення на посиленому T1WI, кіркова деструк-
ція, реакція прилеглих м’яких тканин, ураження 
епіфізарної або пласкої кістки [90, 91.]

Іноді важко відрізнити ХС від інших типів пух-
лин кісток — остеосаркоми чи саркоми Юінга. 
Для встановлення остаточного діагнозу можуть 
знадобитися додаткові тестування— імуногісто-

хімія або генетичний аналіз. Існує кілька пухлин, 
які можуть бути схожими на ХС гістологічно:

‒ хондробластома — доброякісна пухлина, яка 
виникає в хрящових клітинах і може гістологіч-
но нагадувати ХС із низьким рівнем класу. Проте 
хондробластома виникає в молодших пацієнтів 
і має сприятливіший прогноз;

‒ остеосаркома — злоякісна пухлина, розви-
вається з кісткових клітин і може містити ділянки 
утворення хряща, які притаманні ХС. Але вона, 
зазвичай, має агресивніший клінічний перебіг та 
раннє метастазування;

‒ гігантоклітинна пухлина кістки — здебіль-
шого доброякісна, також може містити хрящову 
тканину і гістологічно схожа на ХС низького сту-
пеню злоякісності. Проте гігантоклітинна пухли-
на виникає в молодших пацієнтів і має інші зако-
номірності росту та поведінки;

‒ дедиференційна ліпосаркома — злоякісна 
пухлина, в якій іноді на гістологічних препара-
тах виявляють включення хрящових клітин, тому 
може бути помилково прийнята за дедиференцій-
ну ХС. Проте дедиференційна ліпосаркома, зазви-
чай, виникає в м’яких тканинах і має зовсім інші 
характеристики поширення;

‒ синовіальна саркома — агресивна злоякісна 
пухлина, яка іноді має схожу патоморфологічну 
картину з мезенхімальною ХС. Але її клінічний 
перебіг зовсім інший, вона виникає суто в м’яких 
тканинах та має прогресивне зростання, віддале-
ні метастази за короткий період часу.

Важливо відрізнити ХС від інших пухлин, 
оскільки лікування та прогноз перебігу захво-
рювань можуть суттєво відрізнятися. Це вимагає 
ретельного аналізу клінічної картини, виявлення 
специфічних гістологічних ознак, використання 
методів діагностичної візуалізації, а також додат-
кових діагностичних тестів, таких як генетичний 
і молекулярний аналізи.

Біопсія
Для підтвердження діагнозу, встановлення виду 

ХС і визначення її гістологічного ступеня злоякіс-
ності, необхідно виконувати біопсію патологічного 
вогнища. Ця хірургічна маніпуляція стоїть окремо 
в усьому комплексі діагностики, бо майже найваж-
ливіша частина діагностичного протоколу, а в разі 
підозри на малігнізацію пухлини є обов’язковою 
процедурою. Існує кілька різних типів біопсії, які 
можуть бути використані для діагностики ХС: 

‒ за допомогою голки «Needle biopsy»: для 
отримання невеликого зразка тканини з пухлини, 
здебільш для її м’якотканинних компонентів. Її 
можна проводити навіть під місцевою анестезією 
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та за необхідності додатково застосовувати УЗ- 
або КТ-навігацію для максимально точного влу-
чання у патологічне вогнище; 

‒ за допомогою спеціальної кісткової голки 
«Core biopsy»: передбачає використання остан-
ньої більшого діаметра та міцності, що дозволяє 
отримати більшу кількість матеріалу з різними 
відділами пухлини з кістковою тканиною. КТ- 
і МРТ-контроль є бажаним супроводом для ви-
конання діагностичного заходу;

‒ «Open biopsy» (відкрита) виконується через 
невеликий розріз шкіри в зоні розташування 
пухлини, що дозволяє провести видалення неве-
ликого зразка тканини під наочним контролем. 
Виконують під загальною анестезією і викорис-
товують для значних за розмірами новоутворень 
або у складних анатомічних ділянках;

 ‒ «Exscision biopy» (резекційна), коли за планом 
діагностики та лікування передбачається видален-
ня всієї пухлини разом зі запасом здорової тканини. 
Виконують для невеликих за розміром або легкодос-
тупних пухлин, коли гістологічний діагноз не перед-
бачає передопераційного специфічного лікування.

Тип вибору методу біопсії залежить від декіль-
кох чинників, включаючи кожну конкретну клі-
нічну ситуацію, розмір та розташування пухли-
ни, загальний соматичний стан здоров’я пацієнта, 
уподобання лікаря-хірурга. 

Виконання цієї важливої діагностичної мані-
пуляції вимагає жорсткого дотримання основних 
принципів біопсії пухлин кістково-м’язової сис-
теми, а саме:

– мінімальна контамінація здорових тканин;
– біопсія під контролем візуалізаційних мето-

дів (рентгенографії, КТ, МРТ або УЗД) є одно-
значно кращою альтернативою відкритій біопсії;

– відкриту біопсію слід застосовувати лише 
у виняткових ситуаціях, за неможливості прове-
дення мініінвазивних маніпуляцій. Її виконують 
лише за допомогою поздовжніх розрізів, чітко по-
значених маркером напередодні;

– у випадках ураження спинного мозку ламінекто-
мію проводять із метою декомпресії спинного мозку;

– матеріал слід забирати з репрезентативних 
ділянок пухлини в достатньому обсязі;

– кількість матеріалу для дослідження має 
бути достатньою, з додатковою письмовою інфор-
мацією щодо локалізації пухлини, віку пацієнта 
та радіологічних зображень;

– усі зразки патологічних тканин мають бути 
направленні на мікробіологічне дослідження 
з метою диференційної діагностики із будь-яким 
запальним процесом;

– інтерпретацію гістологічних препаратів 
слід виконувати у співпраці досвідченого пато-
логоанатома з клініцистом і рентгенологом у ре-
ферентних лабораторіях, які спеціалізуються на 
саркомах скелета. Лікар-паталогоанатом, який 
аналізує матеріал, має бути з достатнім досвідом 
у галузі діагностики пухлин кісток і мати відпо-
відну матеріальну-технічну базу;

– у разі розбіжності клініко-рентгенологічного 
діагнозу та морфологічного заключення необхід-
не додаткове обстеження гістологічного матеріа-
лу або навіть повторна біопсія; 

– обов’язковою є рекомендація зберігання сві-
жих заморожених тканин і пухлинних зразків, 
оскільки молекулярний аналіз патології може 
бути виконаний пізніше; 

– у гістологічному заключенні має бути 
обов’язково вказано ступінь злоякісності G;

– гістологічний діагноз, зроблений за межами 
референтних центрів, потребує підтвердження.

Під час виконання діагностичного алгорит-
му для ХС нерідко постає питання: біопсія чи 
подальше динамічне спостереження за новоут-
воренням? Надмірно поширене використання 
МРТ, яка тепер доступна в більшості медичних 
закладів, призвело до збільшення випадкової 
ідентифікації ушкоджень хряща в довгих кіст-
ках. Більшість цих уражень не підлягають біоп-
сії і, зазвичай, не потребують гістологічного під-
твердження діагнозу [83]. Це може призвести до 
надмірно агресивного лікування енхондроми, 
діагностованої рентгенографічно як ХС. Або нав-
паки, недостатнього лікування, якщо ХC рент-
генографічно діагностовано як енхондрому та 
пацієнта помилково виписують без подальшого 
спостереження [92]. Проте загального консен-
сусу щодо лікування цих уражень немає. Деякі 
центри рекомендують кюретаж, інші — спос-
тереження за допомогою методів променевої 
візуалізації [93, 94]. Дехто пропонує протоколи 
рентгенологічного спостереження замість біоп-
сії, особливо для уражень без ознак місцевої 
агресивності (кіркова деструкція та збільшення 
об’єму м’яких тканин), що уможливлює зни-
ження захворюваності та зменшує витрата на 
діагностику [92‒95]. Останніми роками реко-
мендують активне спостереження за новоутво-
реннями, щоб уникнути непотрібних операцій 
[95, 96].

Патоморфологія
Після отримання відповідного біопсійного ма-

теріалу проводять патоморфологічну верифіка-
цію новоутворення. Гістологічно ХС характери-
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зується наявністю атипових злоякісних хрящових 
клітин у гіаліновому хрящовому матриксі, із різ-
ним ступенем плеоморфізму та мітотичної актив-
ності залежно від ступеня диференціації пухли-
ни. Гіаліновий матрикс є щільним, волокнистим 
матеріалом, який надає пухлині її характерний 
зовнішній вигляд. Клітини великі круглі або 
овальні, з центрально розташованим ядром і про-
зорою цитоплазмою. Ядра є гіперхроматичними 
і демонструють плеоморфізм, тобто змінюються 
за розміром, формою й особливостями фарбу-
вання. Мітотичні фігури можуть бути виявлені, 
але здебільшого рідкісні. Гістологічний ступень 
диференціації є найбільш важливими фактором 
для визначення прогнозу перебігу та тактики лі-
кування ХС.

На підставі гістологічної картини, ХС під-
розділяють на три класи, ступені диференціації 
пухлинних клітин: I (низький рівень) — добре 
класифіковані та нагадують нормальні хрящові;  
II (проміжний клас) — помірно диференційова-
ні і мають ознаки певної атипії; III (високий сту-
пінь) — погано класифіковані та демонструють 
відверті ознаки злоякісної атипії. 

Наведена гістологічна градація базується на 
розмірі ядра, гіперхромазії, клітинності та міто-
зах. Розмір ядра оцінюють незалежно від того, чи 
є ці клітини малі та темно забарвлені, середнього 
розміру з видимими внутрішньоядерними деталя-
ми чи великі та плеоморфні. Фон уважають хонд-
роїдним, якщо спостерігають наявність лакун; 
міксоїдним — якщо клітини розділені базофіль-
ною міжклітинною речовиною без чітких лакун.

Ураження 1 ступеня (низького) є малоклітин-
ними з гіперхроматичними круглими ядрами 
розміром зі зрілий лімфоцит. Немає мітотичних 
фігур або ядерної атипії, клітини зберігають 
лакунарний рисунок. Міксоїдний фон відсут-
ній, але можуть бути деякі дегенеративні зміни. 
Двохядерні клітини трапляються рідко. Висока 
густина клітин, наявність значної кількості ядер 
помірного або більшого розміру та мітотичні 
показники не є ознаками низького ступеня ХС. 
Якщо вони є, то це вказує на високий ступінь ди-
ференціації ХС [97]. Пухлини 2 ступеня (проміж-
ні) — це більш значні клітинні ураження, харак-
теризуються клітинами зі збільшеним розміром 
ядра; мітотичну активність майже не виявляють. 
Також зберігають лакунарний рисунок, міксоїдні 
зміни відсутні. Коли з’являється міксоїдна стро-
ма, це свідчить про те, що пухлина може стати 
агресивною або відверто злоякісною. Для пух-
лин 3 ступеня (високого) характерно 2 або біль-

ше мітозів на десять полів зору в більшості клі-
тинних зон. Тут, зазвичай, існує міксоїдний фон, 
пов’язаний з веретеноподібними або плеоморфни-
ми клітинами, а лакунарний рисунок переважно 
втрачено. Здебільшого видно вогнища некрозу. 
Зміна міксоїду може бути пов’язана зі злоякісністю 
хрящової пухлини або бути ознакою дегенератив-
ного процесу. Характерними ознаками цих змін, 
пов’язаних із малігнізацією процесу, є поява гісто-
логічної картини без лакунарного рисунка з атипо-
вими веретеноподібними або зірчастими клітина-
ми, що розташовані в стромі міксоїду [3, 97].

Наведено деякі характерні патоморфогісто-
логічні ознаки основних видів ХС. Періостальна 
патологія за гістологічними ознаками подібна до 
традиційної ХС, складається з твердих вузликів  
гіалінового хряща зі змінною кількістю міксоїдної 
строми без остеоїду. Ядерна анаплазія, зазвичай, 
не виявляється. Вузлики пухлини можуть прони-
кати в прилеглі м’які тканини, але не в губчасту 
кістку. Майже всі періостальні ХС відповідають 
пухлинам 1 або 2 ступеня активності [98, 99].

Головними структурними рисами вторинної 
ХС є втрата хрящової архітектури, фіброзні сму-
ги між хрящовими частками, збільшення ядерної 
атипії, мітоз або міксоїдні зміни, що вказує на 
злоякісну трансформацію новоутворення.

Дедиференційована ХС являє собою окремий 
варіант хрящових пухлин, містить або добре ди-
ференційовані хондроїдні клітини, або характерні 
ознаки ХС низького ступеня злоякісності, із різким 
переходом до вогнища з нехрящовою саркомою ви-
сокого ступеня злоякісності. Існує принаймні три 
гіпотези, які пояснюють походження дедиферен-
ційованого типу ХС: 1 — нехрящовий компонент 
пухлини високого ступеня злоякісності виникає 
в тривало існуючій хрящовій пухлині низького 
ступеня злоякісності (за рецидивуючої пухлини); 
2 — нехрящовий компонент виникає одночасно 
з ХС зі здатністю до диференціювання; 3 — не-
хрящова саркома є злоякісною трансформацією 
прилеглої запаленої, але нормальної тканини [100].

Гістологічно патогномонічною для мезенхі-
мальної ХС є біморфна картина з ділянками не-
диференційованих дрібних або веретеноподібних 
клітин і острівцями гіалінового хряща. Кількість 
хондроцитів дуже варіабельна. Перехід від клі-
тинних ділянок до зон із гіаліновим хрящем, 
зазвичай, різкий, але може бути поступовим.  
Недиференційовані клітини з овальними ядра-
ми часто мають тенденцію розташовуватися 
у вигляді нечіткого альвеолярного рисунка або 
суцільних аркушів, що нагадує саркому Юїнга. 
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У більшості випадків спостерігається гемангіо-
перицитоматозний судинний рисунок. Можна 
побачити остеокластичні гігантські клітини, які 
прилягають до хрящових острівців [44].

Світлоклітинна ХС складається з прозорих клі-
тин, які мають круглі, великі центрально розта-
шовані ядра з прозорою цитоплазмою та чіткими 
цитоплазматичними мембранами. Світлоклітин-
ні компоненти цього типу ХС супроводжуються 
«звичайними» вогнищами ХС менш ніж у 50 % ви-
падків. Можуть бути виявлені ділянки остеогене-
зу, остеокластоподібні гігантські клітини та зони, 
що нагадують аневризмальну кісткову кісту або 
гігантоклітинну пухлину. Мітотичні фігури май-
же не трапляються [101]. Світлоклітинну ХС слід 
диференціювати від інших пухлин кісток, в яких 
можуть бути вогнищеві або дифузні світлоклітин-
ні зміни, — остеосаркоми, хондробластоми, хордо-
ми, адамантиноми та саркоми Юїнга, метастатич-
ної світлоклітинної карциноми нирки [102].

На сучасному рівні лабораторної діагностики 
імуногістохімічні дослідження відіграють певну 
роль у діагностиці та класифікації ХС. Імуно-
гістохімія передбачає використання антитіл, які 
зв’язуються зі специфічними білками в тканині 
пухлини, що може допомогти визначити тип клі-
тин і визначити ступінь агресивності пухлини. 
Наводимо деякі з маркерів, які, зазвичай, вико-
ристовують в імуніогістохімічних дослідженнях 
і допомагають у діагностиці ХС: 

– білок S100 — маркер хондроцитів;
– колаген II типу — маркер гіалінового хряща;
– Ki-67 — маркер проліферації клітин (ступінь 

злоякісності ХС);
– P53 — ген супресору пухлини, який часто 

мутує в ХС (за його допомогою виявляють пух-
лини з вищим ризиком прогресування);

– CD99 — позитивний за саркоми Юїнга (за-
стосовують для диференціації з мезенхімальною 
ХС).

Загалом, імуногістохімічні дослідження мо-
жуть бути корисним інструментом у діагностиці 
та класифікації ХС, особливо у випадках, коли 
гістологічні особливості неоднозначні або пух-
лина нетипова. Проте імуногістохімію слід вико-
ристовувати разом з іншими діагностичними тес-
тами, такими як променева візуалізація пухлини 
та молекулярний аналіз, що допомагає точніше 
встановити діагноз.

Лікування
Лікування ХС, здебільшого, передбачає хірур-

гічне її видалення з подальшою променевою або 
хіміотерапією в деяких випадках. Прогноз комп-

лексного лікування ХС змінюється залежно від 
локалізації та ступеня градації новоутворення, 
віку пацієнта та наявності коморбідної патології. 
Останніми роками отримані певні досягнення 
в розумінні молекулярних механізмів, які ле-
жать в основі розвитку ХС, що може привести до 
створення більш цілеспрямованих та ефективних 
методів лікування. Крім того, тривають дослі-
дження щодо використання імунотерапії й інших 
нових підходів до лікування ХС.

Найпоширеніші хірургічні втручання в разі 
ХС розподіляються на втутрішньовогнищеву (ви-
далення пухлини методом кюретажу), крайову 
(видалення пухлини в межах прилеглих здоро-
вих тканин зі збереженням розташованих поруч 
анатомічних структур), тотальну (разом зі широ-
ким висіченням здорової тканини, включаючи за-
діяні в патологічному процесі ділянки кістки та 
суглоба) резекції; у деяких випадках — ампута-
ції або, навіть, екзартикуляції  кінцівки. Головна 
мета хірургічного лікування ХС — абластичне її 
видалення в межах здорових тканин для макси-
мального зменшення ризику розвитку локаль-
ного рецидиву. Вибір методу хірургічного втру-
чання залежить від низки чинників: розміру та 
локалізації ХС, віку та загального стану пацієнта, 
класифікаційних ознак ХС. Мультидисциплінар-
на команда фахівців (онкоортопедів, пластичних, 
загальних і судинних хірургів, медичних і про-
меневих онкологів, патоморфологів, радіологів, 
анестезіологів) розробляє персоналізований план 
операції для кожного пацієнта з ХС.

Променеву терапію застосовують: разом із 
операцією для запобігання або зменшення ризику 
локального рецидиву; як первинне основне ліку-
вання ХС у випадках, коли втручання технічно 
неможливе або пацієнт має протипоказання до 
нього; як первинне лікування ХС з низьким сту-
пенем диференціації, у межах одного кісткового 
сегмента; як ад’ювантне лікування після операції 
(для ХС проміжного та високого класів диферен-
ціації, низькодиференційованої ХС, яка порушила 
цілісність періосту або розташована поблизу суг-
лоба). Одним із показань для призначення про-
меневої терапії є паліативне лікування з метою 
полегшення болю й інших симптомів, пов’язаних 
з неоперабельною ХС. Зауважим, що хондрогенні 
пухлини вважають радіорезистентними, оскільки 
цитотоксичність, спричинена випромінюванням, 
вимагає активного поділу клітин. Натомість хонд-
рогенні пухлини характеризуються повільним 
ростом і відносно низькою часткою поділу клі-
тин. Проте променева терапія потенційно підви-
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щує локальний контроль після часткової резекції 
звичайних, дедиференційних або мезенхімальних 
ХС. Остаточне випромінювання також може бути 
призначено для паліативних цілей [103].

Хіміотерапія, зазвичай, неефективна в ліку-
ванні ХС, але в деяких випадках може бути ви-
користана для зменшення розмірів пухлини до 
операції або лікування метастатичних захворю-
вань. Звісно, хондроїдна пухлина стійка до хіміо-
терапії, оскільки здебільшого вона зростає по-
вільно та патологічні клітини не діляться швидко. 
Проте системний огляд 31 дослідження показав, 
що ад’ювантна хіміотерапія в поєднанні з хірур-
гічною резекцією значно покращує безрецидивну 
виживаність пацієнтів у разі дедиференційованих 
ХС порівняно з хірургічною операцією без хіміо-
терапії [104]. Але в нерандомізованій клінічній 
когорті комбінована хіміотерапія на основі антра-
цикліну виявила доволі низьку ефективність про-
ти мезенхімальних ХС [105]. Таким чином, хіміо-
терапія не є ефективним методом лікуванням ХС, 
але може бути використана залежно від типу ХС 
у комплексі лікувальних заходів для покращення 
загальних результатів лікування. 

Імунотерапія — це тип лікування онкопа-
тології, який полягає в стимулюванні імунної 
системи пацієнта для розпізнавання та впливу 
на ракові клітини. Натепер вона є прогресивним 
і багатообіцяючим методом лікування деяких 
видів раку, але затвердженого протоколу імуно-
терапії для ХС немає. Відомо, що хондроцити 
не орієнтовані на імунну систему організму, що 
значно ускладнює розроблення методів імуноте-
рапії для ХС. Проте опубліковано дослідження, 
в яких доведено певний потенціал імунотерапії 
для лікування ХС. Один підхід орієнтований на 
специфічні молекулярні маркери на поверхні клі-
тин ХС, інший — на стимулювання імунної сис-
теми з метою руйнівного впливу на патологічні 
клітини ХС. Хоча методи імунотерапії ХС пере-
бувають на ранніх стадіях розвитку, вони дають 
змогу сподіватися на покращення лікування ХС 
у майбутньому. Наразі проводяться пролонговані 
клінічні випробування для оцінювання безпеки 
й ефективності імунотерапії ХС.

Виживаність і прогноз
Порівняно з іншими видами сарком кісток 

і м’яких тканин прогноз виживаності в разі ХС 
відносно кращий: 1-річна виживаність загалом 
становить приблизно 90 %, 5-річна — 80 %, 
10-річна — 70 %. Проте показник знижується 
з підвищенням ступеня злоякісності пухлини. ХС 
високого ступеня злоякісності мають гірший прог-

ноз — 5-річна виживаність становить приблизно 
50 % [15, 25, 27]. У результаті проведення знач-
них популяційних досліджень установлено, що 
для пухлин низького ступеня злоякісності 5-річ-
на виживаність становить приблизно 80‒90 %, 
проміжного класу — 60‒80 %, високого ступеня 
злоякісності — 20‒40 %, із частотою виникнен-
ня місцевих рецидивів і віддалених метастазів 
14‒20 % [53, 54, 106].

На загальні прогнози й терміни виживанос-
ті також впливає локалізація пухлини. Зокре-
ма, ХС розташовані в кінцівках, мають кращий 
прогноз, ніж ті, що виникають в осьовому ске-
леті (хребет, кістки таза, ребра) через вищий ри-
зик розвитку локальних і віддалених рецидивів, 
метастазування.

Хоча деякі гістологічні та клінічні параметри, 
такі як некроз пухлини, швидкість мітозу, тип хі-
рургічного втручання та розташування пухлини, 
безпосередньо впливають на прогноз захворю-
вання, але найважливішим предиктором локаль-
ного рецидиву та/або метастазування є гістоло-
гічний ступінь градації пухлини. Показано, що 
5-річна виживаність для пацієнтів із 1 гістологіч-
ним ступенем злоякісності ХС становила 89 %, 
для комбінованої групи з 2 і 3 ступенем — 57 %. 
Лише високі ступені злоякісності 2 і 3 були суттє-
во пов’язані з імовірністю метастазування [54, 106].

Наявність метастазів вже під час діагностики 
є додатковим поганим прогностичним чинником 
для тривалої виживаності пацієнтів, що відобра-
жується в різкому зниженні відносної 5-річної ви-
живаності з 75,2 до 28,4 % . Це помітне зниження 
виживаності свідчить про більш агресивний фе-
нотип або активне поширення захворювання на 
фоні метастазування, яке може впливати на пере-
біг ХС у цілому [25, 27].

Прогноз для пацієнтів із періостальним ти-
пом ХС є сприятливішим, ніж з інтрамедуляр-
ним — загальна 5-річна виживаність без метас-
тазів становить приблизно 83 %. Також 5-річна 
безметастазна виживаність менша для пацієнтів 
з пухлиною 2 ступеня (50 %), ніж із пухлиною 
1 ступеня (94 %). Метастази є винятковими та ви-
никають дуже пізно. Дедиференціація саркоми 
є доволі рідкою аберацією, але доведено, що вона 
пов’язана з поганим прогнозом [107, 108].

Вторинну ХС, як вид злоякісного перетворен-
ня остеохондроми, зазвичай, лікують хірургічно. 
Оскільки більшість із цих уражень мають низь-
кий ступінь диференціації, загальний прогноз 
добрий із тривалою виживаністю у 70–90 % па-
цієнтів. Частота місцевих рецидивів змінюється 
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залежно від адекватності й якості виконаної ре-
зекції пухлини від 0–15 % у випадках із широкою 
резекцією «en block» до 57–78 % у випадках із крайо-
вою або внутрішньовогнищевою резекцією [107, 
109]. Злоякісна трансформація енхондроматозу 
більша в разі синдрому Маффуччі, ніж зі хвороби 
Ольє, відповідно, прогноз значно гірший.

Оскільки дедиференційований компонент сут-
тєво впливає та майже визначає прогноз перебігу 
дедиференційованої ХС, його виявлення є клю-
човим. Незважаючи на комплексне агресивне 
лікування цього типу ХС, загальна виживаність 
становить менше 10 % через п’ять років. Навіть 
коли місцевий контроль у разі відповідної опе-
рації досягнуто, віддалене метастазування зали-
шається найбільшою клінічною проблемою, роз-
виваючись у 90 % пацієнтів [110].

Прогноз виживаності для мезенхімальної ХС 
заздалегідь поганий. Проте в разі адекватного 
лікування клінічний перебіг захворювання може 
бути затяжним. Оскільки місцеві рецидиви або 
метастази іноді трапляються навіть через понад 
20 років від початку лікування, важливим є три-
вале спостереження та постійний моніторинг за 
пацієнтом. За статистичними показниками у групі 
спостереження з клініки Mayo (США) 5-річна ви-
живаність становила 54,6 %, а 10-річна — 27,3 %. 
Найчастішим місцем метастазування за цієї пато-
логії є легені [44].

Світлоклітинна ХС має низький ступень зло-
якісності та зазвичай успішно лікується шляхом 
радикальної резекції пухлини «en block». Але 
у близько 25 % пацієнтів у період до п’яти років 
після операції виникають локальні рецидиви або 
метастази в інші органи та системи. Летальність, 
пов’язана з цим видом ХС, нечаста, особливо коли 
новоутворення абластично й одночасно було пов-
ністю видалено [110].

Хірургічне втручання є основним методом 
лікування ХС, і тому радикальне хірургічне ви-
далення пухлини «en block» асоціюється з кра-
щим прогнозом. Але розвиток післяопераційних 
ускладнень, таких як інфекція або проблеми зі 
загоєнням ран, можуть суттєво вплинути на кін-
цевий результат лікування. Променеву та хіміо-
терапію застосовують на додаток до хірургічного 
втручання, особливо за пухлин високого ступеня 
злоякісності або рецидивів, що в комплексі може 
поліпшувати результативність лікування.

Важливо зазначити, що рівень виживаності 
пацієнтів із саркомами є статистичною серед-
ньою величиною та не прогнозує результат для 
індивідуального пацієнта. Прогноз для ХС най-

краще визначає мультидисциплінарна група фа-
хівців, які можуть розробити персоналізований 
план лікування на підставі даних для кожного 
конкретного пацієнта. За умов своєчасної діаг-
ностики та відповідного лікування багато хворих 
на ХС можуть досягти тривалої виживаності та 
підтримувати хорошу якість життя. 

Загалом, виживаність після лікування ХС за-
лежить від багатьох чинників, і кожен випадок 
повинен оцінюватися індивідуально групою  
експертів із пухлин кісток і м’яких тканин.

Висновки
ХС є третьою за поширеністю первинною кіст-

ковою пухлиною після множинної мієломи й остео-
саркоми, і становить близько 25 % від загальної 
кількості сарком кісток. 

Загальна захворюваність на ХС оцінюєть-
ся приблизно 0,1‒0,5 первинних випадків на 
100 тис. населення на рік. ХС вражає здебільшого 
дорослих, при чому пік захворюваності від 50 до 
70 років. ХС у дітей і підлітків — рідкісна патоло-
гія, становлять менше ніж 5 % усіх випадків ХС, 
але принципи лікування схожі на принципи те-
рапії у дорослих. ХС локалізуються в будь-яких 
кістках, які містить хрящ, але найчастіше вини-
кають у кістках таза, стегновій і плечовій, ребрах.

Хоча більшість ХС мають низький потенціал 
метастазування, деякі з них доволі агресивні, 
з поганим прогнозом. Діагностика ХС базується 
на комплексному алгоритмі покрокових захо-
дів, що дає змогу встановити остаточний діагноз 
і класифікувати ХС відповідно до її виду, гістоло-
гічного ступеня градації злоякісності й активнос-
ті, локалізації, хірургічних підходів до лікування 
тощо. Протокол лікування ХС визначається на 
підставі результатів анамнестичних показників, 
променевої візуалізації, гістопатологічної карти-
ни за результатами біопсії з подальшою класифі-
кацією ХС та фінальним визначенням її типу.

Більшість досліджень і наукових публікацій 
вказують на відносно високі 5- та 10-річні показ-
ники виживаності хворих на ХС порівняно з інши-
ми саркомами, але впродовж останніх двох-трьох 
десятирічь досягнуто мінімальний прогрес в по-
кращенні результативності лікування цієї пато-
логії. Ураховуючи таку тенденцію, відсутність 
достовірного поліпшення показників вижива-
ності в разі ХС підтверджує продовження дові-
ри до традиційних алгоритмів лікування. Тож, 
ефективність наявних протоколів лікування ХС 
на сьогодні досягла певного плато, без покращен-
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ня рівня виживаності пацієнтів із ХС протягом 
останніх 30 років.

«Золотим стандартом» лікування з огляду на 
обмежену реакцію ХС на променеву та хіміотера-
пію залишається хірургічне видалення новоутво-
рення. За наявності віддалених метастазів за ХС 
операція також залишається найбільш визнаним 
способом лікування, але обґрунтовані досліджен-
ня довели можливу користь променевої та хіміо-
терапії за метастатичної ХС. Проте необхідні по-
дальші дослідження в цьому напрямі.

Досягнення останніх років у лікуванні ХС 
дозволяють оптимістично розцінювати прогрес 
у цьому напрямі онкоортопедії. Зокрема, вияв-
лені потенційні мішені для таргетної терапії ХС, 
навіть за високого ступеня її резистентності до 
традиційної хіміотерапії. Імунотерапія також 
вбачається перспективною. Комбіноване вико-
ристання інгібіторів імунних контрольних точок 
і променевої терапії виявилося ефективним для 
лікування метастатичної форми дедиференційо-
ваної ХС. Прогрес у молекулярному тестуванні 
дав змогу точніше діагностувати та класифіку-
вати ХС. Наприклад, деякі ХС мають мутації 
в генах IDH1 або IDH2, на які можна впливати 
специфічними інгібіторами. Застосування про-
гресивних хірургічних технік (комп’ютерна наві-
гація та 3D-друк) обумовило підвищення точнос-
ті та безпеки хірургічної резекції ХС, а новітніх 
методик променевої терапії (модуляція інтенсив-
ності та протонна терапія) — точності й ефектив-
ність цього виду лікування ХС.

Загалом, отримані нові знання відкривають до-
даткові можливості для лікування ХС, а поточні 
дослідження мають бути зосереджені на подаль-
шому покращенні прогнозу щодо виживанос-
ті пацієнтів. Необхідні сучасні наукові розробки 
для кращого розуміння причин виникнення ХС та 
створення ефективніших методик ранньої діагнос-
тики та лікування цієї складної онкопатології.

Конфлікт інтересів. Автор декларує відсутність конф-
лікту інтересів.
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