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Изначально в навании «экстрааксиальная хордома» прослеживается некоторая неопределенность. В монографиях по 
мягким тканям подобную по гистологическому строению опухоль относят к группе миоэпителиом или к смешанной 
опухоли, дифференцируют с миксоидной хондросаркомой и называют парахордомой. В  публикациях по костной 
патологии опухоль описывается в неразрывной связи с хордомой. В англоязычной литературе опухоли присвоено 
название экстрааксиальной хордомы (extra-axial сhodoma). В любом случае дифференциально диагностический лист 
для указанной группы опухолей един и включает смешанную опухоль, миксоидную хондросаркому, оссифицирующую 
фибромиксоидную опухоль, а также хордому. Дифференциальная диагностика строится на основании клинических 
проявлений, локализации, но, главное, на основе морфологических признаков, зависящих от преобладания опреде-
ленного типа клеточных элементов и стромы. Известные на сегодняшний день цитогенетические изменения крайне 
скудны (множественные отклонения с трисомией 15 и моносомией 1, 16, 17; короткие der2(2)5(2;4)del(3q), поте-
ря 9, 19, 20, 22, комплексный кариотип с потерей 1, 2, 6 и короткой der(5)t(1p;5q). Генетические поломки не обладают 
специфичностью и не позволяют с достоверностью объединить парахордому и экстрааксиальную хордому ни с группой 
миоэпителиальных опухолей, ни с классической хордомой. Иммунопероксидазный метод также не характеризуется 
четкими различиями и демонстрирует перекрестную реактивность с CK 8/18, АЕ1/АЕ3, 14,1/10, 7, 20, САМ5.2, 
EМА, collagen, СD34, GFAP, calponin. Важнейшим диагностическим тестом, позволяющим различить парахордому 
и экстрааксиальную хордому, является положительная реакция с брахиури, характерная для экстрааксиальной 
хордомы. С учетом перечисленных особенностей можно предположить, что мы лишь приближаемся к пониманию 
истинной природы опухоли под названием «экстрааксиальная хордома».

детальным морфологическим обоснованием и при-
мерами иммуногистохимического исследования, 
данными клинического обследования и лучевой 
диагностики.

Клинический пример № 1

Женщина, 18 лет, с жалобами на усиливающуюся 
боль в левом коленном суставе на протяжении 4 лет. 
Заболевание сопровождалось ограничением под-
вижности в конечности и нарастанием отека. Лу-
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В англоязычной литературе описано лишь более 
десятка наблюдений экстрааксиальной хордо-

мы. В отечественной литературе подобные публи-
кации отсутствуют. Предлагается описание двух 
клинических наблюдений редкого заболевания с 
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чевые методы исследования выявили опухолевид-
ное образование в проксимальном латеральном 
эпифизе левой большеберцовой кости (рис. 1–5).

ском исследовании в межтрабекулярных простран-
ствах были обнаружены крупные растительные 
клетки полигональной формы, некоторые клетки 
с пенистой или вакуолизированной цитоплазмой 
(рис.  6,  7). Дифференциально диагностический 
лист включал: миксоидную хондросаркому, мета-
статическую миоэпителиому, опухоль нотохорды 
(экстрааксиальную хордому, метастаз классической 
хордомы, доброкачественную опухоль нотохор-
ды). На основании имеющихся гистологических 
данных диагноз миксоидной хондросаркомы был 
отвергнут.

Для исключения метастаза миоэпителиомы 
и подтверждения генеза опухоли из нотохорды 
было выполнено иммуногистохимическое ис-
следование: цитокератины АЕ1/АЕ3+, высокомо-
лекулярные цитокератины (34bE12)–, низкомо-
лекулярные цитокератины (35bH11)+, цитокера-
тин 7–, цитокератин 19+, цитокератин 20–, белок 
S100+, хромогранин–, глиальный фибриллярный 
кислотный белок–, брахиури+ (рис. 8).

Результаты иммуногистохимического исследо-
вания подтверждают родство опухоли с нотохор-
дой. В отличие от доброкачественной опухоли но-
тохорды описываемое нами поражение относится 
к высокодифференцированным новообразованиям 
(very low grade), клинически заболевание прояв-
ляло себя в течение 4 лет, на рентгенологических 
изображениях имеется склерозированный очаг, 
опухоль характеризовалась крайне медленным 
ростом, гистологическая картина характеризова-
лась отсутствием инвазивного роста, митозов и 
минимальными признаками клеточной атипии 
(табл. 1, 2).

Рис. 1. Склерозированный очаг в большеберцовой кости

Рис. 2. Н ебольшой по размерам (2×2 см) очаг поражения в 
эпифизе большеберцовой кости. КТ

Больной произведена открытая биопсия опу-
холи и кюретаж. Необходимо подчеркнуть, что на 
операции хирург не мог различить нормальную 
ткань от патологической. В патологоанатомическое 
отделение были доставлены белесовато-желтые 
фрагменты губчатой кости. При микроскопиче-

Рис. 3. Подтверждение наличия очага поражения на МРТ
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Рис. 4. Положительный сигнал при сканировании скелета
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Рис. 5.  Клиническое наблюдение 1.  Пациентка 18 лет. Рент-
генологическая картина  очага поражения в эпифизе больше-
берцовой кости после операции

Рис. 6. Среди костных трабекул располагаются отдельные крупные вакуолизированные растительные клетки.  
Микропрепарат. Окраска гематоксилином и эозином. Различное увеличение (×100, ×200, ×400)

Таблица 1. Рентгенологические различия

Хордома Доброкачественная опухоль нотохорды (ДОН)

Размеры опухоли >5 см Опухоль располагается в пределах одной кости

Литический, разрушающий кость очаг Очаг поражения не изменяет конфигурацию кости

Сопровождается выраженным мягкотканным компонентом Мягкотканный компонент отсутствует

Характеризуется прогрессирующим ростом с врастанием  
в окружающие ткани и органы

Как правило, без прогрессии или роста. На Т1 МРТ 
сигнал слабой интенсивности. T2-сигнал выраженной 
интенсивности

Клинический пример № 2

Молодой человек, 18 лет, отмечал боль в левом 
колене на протяжении 7 мес. При пальпации опре-
делялась четкая болезненная зона в латеральном 
мыщелке левой бедренной кости. На рентгенограм-
мах и томограммах определялся незначительный 
по размерам очаг с четкими контурами (рис. 9–11). 
Новообразование имело положительный сигнал 
при сканировании скелета. Изначально больно-
му произведена радиочастотная абляция. Через 
45  дней после процедуры симптомы возобнови-
лись. В  феврале 2012  г. больному произведена 
открытая биопсия с удалением очага. На основа-
нии морфологического исследования поставлен 
диагноз экстрааксиальной хордомы (рис. 12–14). 
В  январе 2015  г. возник рецидив. Произведена 
резекция en block.
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Рис. 7. Опухолевые клетки располагаются группами и отдельными элементами, часть клеток характеризуется вакуолями 
в цитоплазме. Микропрепараты, окраска гематоксилином и эозином, увеличение ×100, ×200, ×400

Таблица 2. Гистологические различия

Хордома Доброкачественная опухоль нотохорды (ДОН)

Дольчатое строение, отсутствие жирового костного мoзга
Диффузное расположение растительных клеток  
с островками жирового костного мозга

Различная степень плеоморфизма: мукоидный матрикс, 
синцитиальные цепочки растительных клеток

Отсутствие цитологической атипии, матрикс скорее  
гранулярный, чем мукоидный; синцитиальные цепочки 
растительных клеток не встречаются

Незначительное количество митозов, вариабельное  
количество зон некроза

Отсутствие некрозов и митозов

Почти полное разрушение предсуществовавших трабекул
Трабекулярные структуры сохранены, некоторое утолще-
ние трабекул и подчеркнутые цементирующие линии

Чрезвычайно деструктивный рост
Крайне медленный рост или полное отсутствие признаков 
роста, нет остеобласт/остеокласт активности

В обоих клинических наблюдениях отмечаются 
положительные отдаленные результаты без призна-
ков повторных рецидивов, в первом случае с 2010 г., 
во втором – с 2015 г.

Обсуждение
Впервые диагноз chordoma periphericum был 

предложен в 1955  году Laskowski  [6,  20]. Затем 
Dabska опубликовала 5 случаев Laskowski и 5 соб-

ственных наблюдений, сходных по гистологи-
ческому строению с классической хордомой, но 
локализованных вне позвоночника под общим 
названием «парахордома» [1, 10–12]. В литературе 
сохранялась дискутабельность терминологии и 
гистогенеза «хордомаподобных» опухолей [7,  16]. 
Дифференциальная диагностика между сходными 
по гистологическому строению опухолями различ-
ной локализации проводится прежде всего на основе 
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Таблица 3. Иммуногистохимическая панель, 
характеризующая экстрааксиальную хордому

CK AE1/AE3 +
CK HMW (34bE12) –
CK LMW (35bE11) +
CK7 –
CK19 +
CK20 –
S-100 +
Chromogranin A –
GFAP –
Brachyury +

Рис. 8. И ммуногистохимическая панель, характерная для экстрааксиальной хордомы (положительная 
реакция с антителами к цитокератину 19 и брахиури)

различий в иммунопероксидазной реактивности 
ткани опухоли [17]. К примеру, парахордома нега-
тивна к цитокератинам 1/10 и 9, данные маркеры 
позитивны в классической аксиальной хордоме. 
Таким образом, парахордома оказалась ближе 
по иммунофенотипу миоэпителиальной группе 
опухолей мягких тканей, что нашло отражение в 
классификации ВОЗ [11, 16] (табл. 3).

Большинство публикаций указывают на прин-
ципиальную разницу между экстрааксиальной 
хордомой и парахордомой/миоэпителиомой мяг-
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Рис. 9. Клиническое наблюдение 1. Контрольное рентгенологическое исследование через 6/12 мес по-
сле операции

ких тканей в иммунореактивности ядер опухолевых 
клеток по отношению к brachyury [19, 22, 23, 27, 29].

Брахиури относится к семейству Т-box гена, 
отвечающего за транскрипцию фактора развития 

задних мезодермальных структур эмбриона [3, 12]. 
Маркер широко известен и используется для диа-
гностики хордомы с высокой чувствительностью 
(90–100%) и специфичностью (100%) [2, 3, 13]. Так, 

Рис. 10. Клиническое наблюдение 2. Рентгенологическая картина и магнитно-резонансная томограмма 
в режиме Т1 очага поражения в бедренной кости
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Tirabosco и соавт. в своих работах продемонстриро-
вали, что иммунореактивность к брахиури помогает 
отличить скелетную и мягкотканную экстраакси-
альную хордому от парахордомы, карциномы и 
саркомы, а также других опухолей-мимиков [2]. На 
основании своих 8 наблюдений авторы утверждают, 

что иммунопозитивность к брахиури и СК19 харак-
терна для экстрааксиальной хордомы. Опухоли с 
отрицательной иммунопероксидазной реакцией 
с брахиури должны быть классифицированы в 
спектре парахордомы/миоэпителиомы/смешанной 
опухоли [7–9, 31]. Помимо случаев экстрааксиаль-

Рис. 11. К омпьютерная томограмма, демонстрирующая наличие склерозированного очага поражения 	
в мыщелке бедренной кости

Рис. 12. Гистологическая картина, демонстрирующая комплексы растительных клеток в межтрабекуляр-
ных пространствах. Микропрепараты. Окраска гематоксилином и эозином. Увеличение ×100, ×200, ×400
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Рис. 13. Иммуногистохимическая реакция с общими цитокератинами и белком S-100, положительная ре-
акция характерна для экстрааксиальной хордомы

Рис. 14. Положительная реакция с брахиури в ядрах раститель-
ных клеток экстрааксиальной хордомы

ной хордомы, опубликованных Dabska и соавт., в 
публикациях на английском языке мы обнаружили  
2 случая Joshua E. Lantos и соавт., и еще 3 наблюде-
ния других авторов оказались без подтверждения 
реакции с брахиури  [14–16]. Среди описанных 
наблюдений большинство опухолей располагались 
интрамедуллярно (8 интрамедуллярно и 2 интра-
кортикально). В трех случаях (два в проксимальном 
отделе большеберцовой кости и один в дистальном 
отделе бедренной кости) констатирован локальный 
редидив. Экстраоссальный компонент наблюдался 
в 4 случаях. Приведенные данные говорят об ис-
ключительной редкости описываемого нами за-
болевания [20, 21, 24].

Рентгенологические изменения, описываемые 
в большинстве наблюдений, заключаются в нали-
чии интракортикального или интрамедуллярного 
литического очага с периостальной реакцией в 
виде утолщения кортикальной пластинки и зоной 
склероза вокруг литического очага. Интенсивный 
сигнал на МРТ сходен с аксиальной хордомой 

и, наиболее вероятно, обоснован вакуолизиро-
ванной клеточной составляющей и миксоидной 
стромой описываемой опухоли [25]. Отек вокруг 
очага поражения описывается в значительном ко-
личестве наблюдений, что объясняется авторами 
ранним распространением опухоли и отражает 
реакцию кости и мягких тканей на рост новообра-
зования [4, 5, 30]. Данный признак требует уточне-
ния на основании изучения большего количества 
наблюдений экстрааксиальной хордомы. При 
рецидивах очаги поражения характеризовались 
литическими характеристиками и множествен-
ным поражением.

В  целом дифференциальный диагноз экс-
тракортикальных поражений в длинных костях с 
перифокальным отеком включает прежде всего 
эозинофильную гранулему, периостальную хон-
дрому, периостальную хондросаркому, перио-
стальную остеобластому, остеому, абсцесс Броуди 
и метастаз. Эозинофильная гранулема практиче-
ски неотличима от скелетной экстрааксиальной 
хордомы именно из-за перифокального отека, об-
условленного ранними изменениями в активной 
стадии [18, 26, 28].

В  заключение следует сказать, что скелетная 
экстрааксиальная хордома встречается крайне 
редко, опухоль имеет аналочичное с классической 
хордомой гистологическое строение, и правильный 
диагноз помогает установить иммунопероксидазная 
реакция с брахиури. Рентгенологические признаки 
экстрааксиальной хордомы включают наличие ли-
тического очага на момент диагностики и в случаях 
рецидивов, интенсивный сигнал опухолевой ткани в 
жидкостном режиме МРТ, что созвучно изменениям 
при классической хордоме.

Отличительными особенностями можно считать 
периостальную реакцию, утолщение кортикала, а 
также перифокальный отек. Мультифокальность 
при рецидивах созвучна с аксиальной хордомой и на-
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Экстрааксиальная хордома

стойчиво указывает на важность детального иссле-
дования хирургического поля для детализации зоны 
поражения с целью полноценного удаления всех 
структур имеющейся опухоли во время резекции.
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The very existence of extra-axial chordoma has been questioned since its initial description, and in fact, similar tumor is 
described in soft tissue in part of a morphological spectrum that includes mixes tumor and myoepithelioma. In bone, the entity 
has been described as extra-axial chordoma. In any case, only a small number of tumors bearing histological resemblance 
to axial chordoma arising from the bone or soft tissue outside the axial skeleton have been reported. These lesions have 
historically been referred to as parachordoma, chordoma periphericum (CP), or extra-axial chordoma (EAC). With the 
introduction of the immunohistochemical stain brachyury. The very existence of extra-axial chordoma has been questioned 
since its initial description, and in fact, similar tumor is described in soft tissue in part of a morphological spectrum that 
includes mixes tumor and myoepithelioma. In bone, the entity has been described as extra-axial chordoma. In any case, only 
a small number of tumors bearing histological resemblance to axial chordoma arising from the bone or soft tissue outside the 
axial skeleton have been reported. These lesions have historically been referred to as parachordoma, chordoma periphericum 
(CP), or extra-axial chordoma (EAC). With the introduction of the immunohistochemical stain brachyury, a sensitive and 
specific marker for notochordal origin, chordomas arising in extra-axial locations (i.e., CP, EACh), are now diagnosed with 
more accuracy and distinguished from parachordoma, which resembles chordoma on histology. The differential diagnosis 
between EAC and parachordoma is clinically important, EACh positive for brachyury tends to grow and recur with local bone 
destruction. Prior the specific marker brachyury, the diagnosis of EACh was challenging and therefore the imaging features 
of EACh have not been comprehensively described. Now, there are only a few cases reporting the cytogenetics of the entity: 
trisomy 15 and loss of chromosome 1, 16 and 17 in one case with chromosomal studies, a loss of chromosomes 9, 10, 20 and 
22, a loss of chromosome 17 and a structural rearrangement of chromosome 3 [del (3q)] and chromosomes 2 and 4 [t (2p; 
4q)] in a recurrent tumor. Because studies about cytogenetics of parachordoma are rare, the characteristic need to be further 
explored. We report two cases of recurrent EAC confirmed by the expression of brachyury arising from the distal femur and 
proximal tibia and describe the imaging findings from radiography and MRI at initial diagnosis and at recurrence.
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