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Хордомы крестцово-копчиковой области составляют более 50 % всех опухолей крестца. Данные злокачественные 
новообразования медленно растут и долгое время протекают бессимптомно. Вследствие этого хордомы часто до-
стигают больших размеров и поражают сосудисто-нервные структуры крестца и органы малого таза. Использование 
en-bloc-резекции позволяет повысить показатели выживаемости и снизить риск прогрессирования. Однако этот 
метод лечения хордом представляет трудность для хирургов, и в большинстве случаев после хирургического вме-
шательства качество жизни пациентов снижается. Совершенствование методов визуализации, успехи онкологиче-
ской ортопедии и лучевой терапии позволяют выполнять радикальные органосохраняющие операции. В этой статье 
мы рассмотрим современную концепцию лечения хордом крестцово-копчиковой области.
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Chordomas of the sacrococcygeal region account for more than 50 % of all sacral tumors. These malignant neoplasms 
grow slowly and are asymptomatic for a long time. As a result, chordomas often reach large sizes and affect the neuro-
vascular structures of the sacrum and pelvic organs. The use of en-bloc resection allows to increase survival rates  
and reduce the risk of progression. However, this method of chord treatment is difficult for surgeons and in most cases, 
after surgery, the quality of life of patients decreases. The improvement of imaging methods, the success of oncological 
orthopedics and radiation therapy allow performing radical organ-preserving operations. In this article, we will con-
sider the modern concept of treatment with a sacrococcygeal chord.
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Введение
Хордомы являются редкими злокачественными 

опухолями, встречающимися в структурах основания 
черепа и осевого скелета. Частота заболеваемости со­
ставляет менее 0,1 случая на  100 тыс. человек в  год 
[1–3]. Впервые хордомы были описаны в 1857 г. Р. Вир­
ховым, который назвал эти новообразования ecchordosis 

physaliphora, полагая, что они имеют хрящевое проис­
хождение.

В настоящее время известно, что хордомы разви­
ваются из остатка нотохорды и чаще всего встречают­
ся в  крестце (50 % случаев), структурах основания 
черепа (30 % случаев) и подвижной части позвоночни­
ка (20 % случаев) [4]. Прогноз при распространенных, 
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инфильтрирующих мягкие ткани и кости хордомах не­
благоприятный. К тому же наблюдается значительное 
снижение качества жизни пациентов [1]. Несмотря 
на  то  что  хордомы относятся к  медленно растущим 
опухолям, они обладают выраженной склонностью 
к рецидивам и способностью к метастазированию в ко­
сти, легкие и печень (около 43 % случаев) [5–7].

Хордомы крестца
Хордомы крестца составляют менее 5 % всех первич­

ных опухолей костей опорно-двигательного аппарата [8] 
и 40 % всех первичных злокачественных опухолей крест­
ца [9]. Среди злокачественных новообразований костей 
хордомы занимают 4-е место по частоте встречаемости 
[10]. Общая заболеваемость хордомами крестцово-коп­
чиковой области составляет 0,08 случая на 100 тыс. че­
ловек [9]. По данным литературы, данная патология 
наиболее распространена среди взрослого населения, 
причем наиболее часто она встречается в  возрасте 
до 40 лет. У мужчин хордомы крестцово-копчиковой 
области наблюдаются в 2 раза чаще, чем у женщин, 
однако гендерные различия не влияют на прогноз и ис­
ход заболевания [8, 11].

Выделяют высокие (расположенные выше позвонка 
S3), средние (расположенные на уровне позвонка S3) 
и низкие (расположенные ниже позвонка S3) хордомы 
крестца. Данные злокачественные новообразования 
крестца развиваются из остатков нотохорды. Чаще всего 
хордомы крестца выявляются на поздней стадии, когда 
опухоль достигает больших размеров и поражает крупные 
сосуды, нервы и органы малого таза, что обусловливает 
особенности клинической картины. Необходимо про­
водить дифференциальную диагностику хордомы крест­
ца с деструкцией кости и гигантоклеточной опухоли, 
хондросаркомы, миксопапиллярной эпендимомы, плаз­
моцитомы и метастазов в крестец других злокачествен­
ных заболеваний [12].

Клиническая картина хордом крестца
Клиническая картина хордом крестца зависит 

от локализации и размеров опухоли. По данным авто­
ров, при поражении непосредственно крестца наблю­
даются нелокализованная боль в пояснице или ягоди­
цах и ощущение дополнительной массы в ягодичной 
области, что связано с поражением нервных структур 
[13, 14]. В 50 % случаев в связи с вовлечением в опу­
холевый процесс конского хвоста присутствуют веге­
тативные симптомы в виде недержания мочи и дис­
функции кишечника [15]. В 30 % случаев наблюдается 
парез или плегия нижних конечностей, что обуслов­
лено распространением опухоли в  позвоночные от­
верстия и  сдавлением крестцового нерва или  под­
вздошно-поясничного нервного ствола [13–16]. 
Указанные симптомы часто бывают стертыми и дли­
тельное время мало проявляются, что обусловливает 
отсроченное (в среднем в течение 10 мес) обращение 
пациентов к врачу [17, 11].

Диагностика хордом крестца
Наиболее информативными в диагностике хордом 

крестца являются магнитно-резонансная (МРТ) и ком­
пьютерная (КТ) томография [18]. Стандартные рент­
генография, КТ- и  МРТ-исследования необходимы 
для определения точной анатомической локализации 
опухоли и планирования хирургического вмешатель­
ства [19]. Хордомы обычно визуализируются на  КТ 
и МРТ как большие, деструктивно растущие образова­
ния в области крестца с оттеснением мягких тканей 
[19]. Рентгенографически эти новообразования пред­
ставляют собой обширное литическое поражение кости 
с неровными границами и инфильтрацией окружающих 
тканей [20]. На КТ часто видны кальцификация и скле­
роз (рис. 1). Области опухоли гипоинтенсивны по от­
ношению к нормальным тканям, что свидетельствует 
о высоком содержании воды в опухолевой структуре, 

Рис. 1. Компьютерная томография крестцово-копчиковой области: a – аксиальная проекция; б – сагиттальная проекция. Визуали-
зируется округлое образование, исходящее из крестца, с четкими ровными контурами, преимущественно мягкотканное, с обильной 
кальцинацией в структуре опухоли
Fig. 1. Computed tomography of the sacrococcygeal region: a – axial projection; б – sagittal projection. A rounded formation radiating from  
the sacrum with clear, even contours is visualized, mainly soft-tissue, with abundant calcification in the structure of the tumor

а б
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Рис. 3. Удаленная хордома крестца. Макропрепарат
Fig. 3. The removed chordoma of the sacrum. Macropreparation

Рис. 4. Микропрепарат хордомы крестца при положительной 
экспрессии под воздействием белка brachyuri
Fig. 4. Micro-preparation of the sacral chordoma with positive expression 
under the influence of the brachyury protein

Рис. 2. Магнитно-резонансная томография хордомы крестцово-копчиковой области в режиме Т2: a – аксиальная проекция; б – сагиттальная 
проекция. Визуализируется образование, поражающее позвонок S3 и нижележащие позвонки, с симметричным расположением и распростра-
нением относительно центральной оси. Опухолевый узел солидный, узловой, неоднородной структуры, с четкими ровными контурами
Fig. 2. Magnetic resonance tomography of the sacrococcygeal chordoma in the T2 mode: a – axial projection; б – sagittal projection. The formation 
affecting the S3 vertebra and the underlying vertebrae is visualized, with a symmetrical location and distribution relative to the central axis.  
The tumor node is solid, nodular, heterogeneous structure, with clear, even contours

а б

как и в пульпозном ядре межпозвоночного диска [19, 
21]. На МРТ для хордом характерны гиперинтенсивный 
сигнал на  Т2-взвешенных изображениях, дольчатая 
структура, наличие участков кровоизлияния и каль­
цификации (рис. 2). В Т1-режиме хордомы, как пра­
вило, гипо- или изоинтенсивны относительно мышц. 
В  гиперинтенсивной области новообразования на­
блюдаются кровоизлияния или кистозные компонен­
ты опухоли [21, 22].

Морфологическая картина хордом
Выделяют 4 гистопатологических подтипа хордом: 

классическую, хондроидную, дифференцированную 
и саркоматозную хордомы [23].

Макроскопический опухолевый узел имеет доль­
чатое строение, характеризуется инфильтративным 

ростом в прилежащие мягкие ткани. Опухолевая ткань, 
как  правило, прозрачная, серо-голубая, с  тонкими 
септами (рис. 3). Характерны обильные миксоидный 
или хондроидный матриксы, кровоизлияния.

Единственным достоверным методом диагностики 
хордом является патоморфологическое исследование 
биопсийного материала, включающее иммуногисто­
химическое исследование, при котором выявляется 
специфический белок brachyury [24] (рис. 4).

Для хордом характерно дольковое расположение 
опухолевых клеток с промежуточными фиброваску­
лярными перегородками [25] (рис. 5). Опухолевые 
клетки окружают обильный внеклеточный муциноз­
ный матрикс. При иммуногистохимическом иссле­
довании обычно обнаруживаются антигены эпители­
альной мембраны и белка S100, но не определяется 
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задачу в связи с необходимостью иссечения опухоли 
и широким захватом окружающих тканей для обеспе­
чения максимальной радикальности [10, 28, 29]. За­
частую выполнить подобное вмешательство, значи­
тельно не снизив при этом качество жизни пациента, 
невозможно, поскольку опухоль выявляется на позд­
них стадиях, когда окружающие ткани, включая круп­
ные сосуды, нервные стволы, а также органы малого 
таза, уже поражены [10].

В зависимости от локализации и распространен­
ности процесса применяют передний, задний или ком­
бинированный доступы. Задний доступ используют 
при каудальном расположении опухоли, поражающей 
позвонок S3 и позвонки, находящиеся ниже его. Если 
опухолевое поражение располагается выше позвонка 
S3, применяют комбинированный доступ [30]. Ради­
кальная резекция крестца с адекватными краями может 
потребовать пересечения крестцовых нервных кореш­
ков, что  приводит к  нарушениям мочеиспускания, 
дефекации, а также к сексуальной дисфункции. Уро­
вень резекции нервных корешков обычно соответству­
ет наблюдаемым функциональным потерям. Опухоли 
крестца больших размеров могут также вовлекать 
или поддавливать половой нерв, двустороннее пере­
сечение которого в некоторых случаях приводит к на­
званным выше нарушениям.

Если опухоль расположена на уровне позвонка S4 
и ниже его, хирургическое вмешательство становится 
методом выбора. Для  опухолей, располагающихся 
на уровне позвонка S3, это тоже стандартный метод 
лечения, особенно если есть возможность сохранить 
нервные корешки S2. По данным литературы, такая 
операция может привести к частичному неврологиче­
скому восстановлению примерно в 40 % случаев [31, 
32]. Если опухоль локализуется выше позвонка S3, 
хирургическое вмешательство всегда приводит к силь­
ным неврологическим нарушениям. В  этом случае 
выполнить резекцию R0 сложнее, чем при хордоме, 
возникающей ниже позвонка S3. В связи с вышеска­
занным риски и преимущества хирургического вме­
шательства по сравнению с лучевым методом лечения 
должны обсуждаться с  пациентом [32]. Необходимо 
проинформировать больных о  том, что  в  случае ис­
пользования только ЛТ эффект от лечения может быть 
хуже, чем  при  применении комбинированного под­
хода (хирургического вмешательства и ЛТ). Пациенты, 
у которых нет неврологических проявлений и которые 
боятся последствий хирургического вмешательства, 
предполагающего высокую резекцию крестца, могут 
пойти на риск и отказаться от операции, отдав пред­
почтение ЛТ или лекарственной терапии. Таким об­
разом, ЛТ должна рассматриваться как альтернатива 
хирургическому вмешательству у  пациентов без  не­
врологического дефицита [31, 33].

Рис. 5. Гистологическое исследование тканей классической хор-
домы крестца. Опухоль имеет дольчатое строение, преобладает 
миксоидный матрикс. Клетки хордомы округлые или вытянутые, 
с обильной эозинофильной цитоплазмой, располагаются цепоч-
ками, отдельными скоплениями и мелкими пластами
Fig. 5. Histological examination of the tissues of the classical sacral 
chordoma. The tumor has a lobular structure, the myxoid matrix 
predominates. The chordoma cells are rounded or elongated, with 
abundant eosinophilic cytoplasm, arranged in chains, separate clusters 
and small layers

Рис. 6. Микропрепарат хордомы крестца при положительной 
экспрессии под воздействием белка S100
Fig. 6. Micro-preparation of sacral chordoma with positive expression 
under the influence of S100 protein

карциноэмбриональный антиген [26] (рис. 6). В ходе 
генетического анализа было выявлено, что при хордоме, 
в отличие от хондросаркомы, наблюдается устойчивая 
экспрессия генов внеклеточного матрикса [20].

Также отличительными признаками более агрес­
сивного варианта хордомы являются гистологический 
некроз опухоли и  Ki-67-позитивное окрашивание 
при иммуногистохимическом исследовании [13, 27].

Лечение хордом крестца
Хирургическое лечение. Хирургическое лечение 

хордом крестца представляет собой довольно сложную 
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Радикальность удаления хордом является одним 
из основных факторов, влияющих на показатели об­
щей и безрецидивной выживаемости. По данным ряда 
авторов, при радикальном удалении опухоли 5- и 10-лет­
няя выживаемость после сакрэктомии у  пациентов 
с хордомами составляет 45–97 и 28–71 % соответствен­
но [10, 17, 34–38]. Предположительно местный рецидив 
после en-bloc-резекции может быть связан с инфиль­
трацией подлежащей мускулатуры или  микроскопи­
ческими сателлитными поражениями, которые не бы­
ли обнаружены при рентгенологическом исследовании 
[39, 40]. С. Xie и соавт. обследовали 30 пациентов с ре­
цидивирующими крестцовыми хордомами и обнару­
жили, что  большинство рецидивирующих опухолей 
располагались в крестце (20 пациентов), а некоторые — 
в большой ягодичной мышце (6 пациентов) [37]. Сле­
дует отметить, что рецидивы наблюдаются чаще у па­
циентов с  новообразованиями большого размера 
(>8 см), чем у пациентов с новообразованиями неболь­
шого размера (<8 см) [41]. Еще одним фактором, влия­
ющим на общую и безрецидивную выживаемость, яв­
ляется этапность лечения. По  данным A.  Angelini, 
пациенты, оперированные в  разных учреждениях 
с подтвержденным рецидивом, имеют более неблаго­
приятный прогноз по этим показателям [42]. В лите­
ратуре сообщалось о том, что частота метастазов зна­
чительно варьирует: от 5 до более чем 40 % [13, 43, 44]. 
Местная 5-летняя безрецидивная выживаемость 
при первичной крестцовой хордоме составляет от 59 
до 100 % [29, 40, 45].

Лучевая терапия. После хирургического лечения 
рекомендуется адъювантная ЛТ. Для неоперабельных 
пациентов после биопсии она является методом вы­
бора. Зона лучевого воздействия до операции должна 
включать все области, подверженные риску, включая 
место расположения опухоли, а  послеоперационная 
ЛТ, предполагающая более высокую дозу облучения, — 
охватывать все ложе удаленной опухоли [46].

Лучевая терапия также применяется при радикальном 
и нерадикальном удалении опухоли и рецидивах, которые 
наблюдаются в 80 % случаев [47–50]. Поскольку хордомы 
радиорезистентны, суммарная очаговая доза при ЛТ долж­
на составлять не менее 74 Гр с использованием обычного 
фракционирования (1,8–2 Гр) для фотонной и протонной 
терапии [51].

Применение протонного пучка обеспечивают более 
близкую конформацию высокой и промежуточной доз 
облучения, чем это возможно при использовании фотон­
ных методов. Это позволяет получить более высокую до­
зу и, следовательно, увеличивает вероятность контроля 
над опухолью [47].

L. Park и соавт. в 2006 г. описали серию исследований, 
в которых участвовали 27 пациентов с сакральными хор­
домами [47]. У 21 пациента опухоль была удалена и затем 

было проведено протонно-фотонное облучение. Осталь­
ные 6 пациентов получили только ЛТ:  2 больных — фотон­
ную и 4 — протонную. Из пациентов, которым проводи­
лось протонное облучение, у  1 в  течение 5  лет 
не наблюдалось продолженного роста опухоли, у 2 общая 
выживаемость составила более 2  лет. Таким образом, 
по данным ряда авторов, фотонная ЛТ позволяет повысить 
показатели общей и безрецидивной выживаемости.

Лекарственное лечение. Цитотоксическая химио­
терапия и другие системные методы лечения не до­
казали своей эффективности при хордомах крестца [1], 
поэтому в качестве потенциально эффективных были 
предложены молекулярно-целевые методы терапии, 
включая применение ингибиторов тирозинкиназы 
(таких как  иматиниб, сорафениб, лапатиниб и др.). 
Их использование основано на положительной экс­
прессии активированных тромбоцитарных рецепторов 
и рецепторов факторов роста в клетках опухоли [49]. 
Во II фазе клинического исследования, включавшего 
56 пациентов с  прогрессирующей хордомой, у  70 % 
больных не отмечалось продолженного роста опухоли 
после лечения иматинибом [53]. В настоящее время 
проводится II фаза исследования применения имати­
ниба и  эверолимуса при  прогрессирующей хордоме 
(EudraCT-2010‑021755‑34) [4].

Обсуждение
Прогноз при хордомах зависит от склонности опу­

холи к местному рецидиву. Хотя могут возникать мета­
стазы, большинство пациентов умирают из-за местных 
рецидивов. Согласно данным ряда исследований, 
при крестцово-копчиковой хордоме 5-летняя выжи­
ваемость наблюдается примерно в  50  % случаев, 
а  10-летняя  — примерно в  30  % случаев [34, 54]. 
По  данным исследования, в  котором 39 пациентам 
была выполнена более агрессивная en-bloc-резекция, 
такое хирургическое вмешательство дает хорошие ре­
зультаты: 5-летняя выживаемость составила 84 %, 
10-летняя — 64 %, а 20-летняя — 52 % [34]. Согласно 
другому исследованию, в котором участвовали 52 па­
циента с хордомами крестца, которым была выполне­
на радикальная операция, 5-летняя выживаемость 
составила 74 %, 10-летняя — 52 % и 15-летняя — 47 % 
[29]. Эти данные позволяют сделать вывод, что полное 
удаление опухоли является наиболее значимым фак­
тором, влияющим на выживаемость [29]. В настоящее 
время основными методами лечения локализованных 
хордом являются хирургические вмешательства и вы­
сокодозная ЛТ. Они обладают большим потенциалом. 
При этом удаление опухоли единым блоком улучшает 
показатели общей выживаемости [29, 55].

Анализ опыта лечения хордом крестцово-копчи­
ковой области позволяет составить алгоритм лечения 
больных, представленный на рис. 7.
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Рис. 7. Алгоритм лечения больных с хордомами крестцово-копчиковой области
Fig. 7. Algorithm of treatment of patients with sacrococcygeal chordomas

Первичная хордома крестца /  
Primary chordoma of the sacrum

Радикальная операция возможна / 
Radical surgery is possible

Радикальная операция невозможна /  
Radical surgery is not possible

Лучевая терапия /  
Radiation therapy

Возможна /  
Possible

Высокодозная ЛТ / 
High-dose radiation 

therapy

Лекарственное 
лечение, 

паллиативная 
помощь /  

Drug treatment, 
palliative care

Повреждение капсулы опухоли / 
Damage to the tumor capsule

Хирургическое лечение / 
Surgical treatment

En-block-резекция /  
En-block resection

Хирургическое лечение 
невозможно / Surgical treatment  

is not possible

Хирургическое лечение  
возможно / Surgical treatment  

is possible

Послеоперационная ЛТ на ложе удаленной опухоли / 
Postoperative radiation therapy on the bed  

of the removed tumor

Динамическое наблюдение / 
Dynamic monitoring

Невозможна / 
Impossible

Рецидив /  
Relapse

Заключение
Поскольку хордома выявляется, как правило, позд­

но, когда размер опухоли достигает более 10 см, ради­
кальное хирургическое лечение бывает технически не­
выполнимо. В  связи с  этим используют локальное 
нехирургическое воздействие на опухоль, которое в на­
стоящее время обеспечивает благоприятный исход.

Что касается медикаментозной терапии, необхо­
димы дальнейшие проспективные исследования. Бы­
ли определены препараты, которые проявляют актив­
ность в доклинических моделях хордомы. Это служит 

основанием для проведения клинических испытаний. 
Однако их разработка осложняется редкостью заболе­
вания и  сложностью оценки достоверности оконча­
тельных результатов.

Лечение хордом представляет собой актуальную про­
блему в клинической онкологии, требующую дальней­
шего изучения. Остается открытым вопрос выработки 
оптимального алгоритма ведения пациентов с рециди­
вирующими и прогрессирующими хордомами, что тре­
бует применения мультидисциплинарного подхода в ле­
чении хордом крестцово-копчиковой области.
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