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В статье описаны клинический случай развития редкой злокачественной опухоли адамантиномы у ребенка 4 лет, слож-
ности ее диагностики и тактика хирургического лечения. Представлены данные литературы об эпидемиологии, диффе-
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Введение
Эпидемиология. Адамантинома – редкая злокачествен-

ная опухоль, составляющая менее 0,5 % всех первичных 
опухолей скелета (по разным данным, от 0,33 до 0,48 %) 
[1–4]. Стоит отметить, что эти данные могут быть не-
корректными в связи с тем, что эта опухоль могла быть 
перепутана с остеофиброзной или фиброзной дис-
плазией [5–8].

Несмотря на то что случаи адамантиномы наблюда-
ются во всех возрастных группах, обычно данная пато-
логия возникает у пациентов в возрасте от 20 до 50 лет.  
У детей эта нозология встречается, но редко [1, 4, 5, 9]. 
Обращает на себя внимание связь между возрастом  
и полом, отмеченная рядом авторов: у женщин опухоль 
чаще проявляется в более раннем возрасте – до 30 лет,  

а у мужчин – в более позднем возрасте: от 20 лет и стар-
ше [5, 10, 11]. Выявлено также, что мужчины болеют 
адамантиномой чаще [1, 2, 3, 11, 12].

Клиническая картина. Обычно адамантинома по-
ражает длинные трубчатые кости. Излюбленная лока-
лизация этой опухоли – большеберцовая кость (около 
80 % случаев), реже она развивается в плечевой кости, 
костях предплечья, бедренной кости и др. [3, 4, 8, 11]. 
Симптомы заболевания зависят от локализации ада-
мантиномы. Как правило, характерен болевой син-
дром. Однако ряд авторов сообщает, что заболевание 
может протекать годы и никак себя не проявлять. Сабле
видная деформация – один из характерных симптомов 
адамантиномы при ее локализации в большеберцовой 
кости [1, 3, 13, 14].
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Дифференциальная диагностика. Несмотря на то 
что рентгенография, компьютерная (КТ) и магнитно-
резонансная (МРТ) томография позволяют получить 
большой объем информации, диагноз устанавливает-
ся только на основе результатов гистологического ис-
следования. Проводится дифференциальная диагно-
стика с фиброзной и остеофиброзной дисплазиями, 
реже – с хондромиксоидной фибромой, хондросарко-
мой и другими новообразованиями [1, 4, 6, 10].

Лечение. Метод лечения адамантиномы – только 
хирургический. Лучевая терапия и химиотерапия счи-
таются неэффективными. Внутриочаговая резекция 
противопоказана, так как сопряжена с высокой частотой 
развития локальных рецидивов. Необходима широкая 
резекция в пределах здоровых тканей [4, 5, 8]. Замещение 
пострезекционного дефекта проводится путем эндопро-
тезирования или с помощью малоберцового лоскута  
на сосудистой ножке, в дополнение к которому может 
быть использован аллографт [11, 14, 15].

Чтобы более полно отразить сложности диагностики 
адамантиномы, представляем клинический случай.

Клинический случай
У девочки 4 лет в августе 2012 г. появились боли  

в области средней трети левой голени. Выполнена рент-
генография, выявившая очаг в большеберцовой кости.  
По месту жительства поставлен предварительный 
диагноз: фиброзная дисплазия. В октябре 2012 г. выпол-
нена внутриочаговая резекция с пластикой дефекта 
костно-пластическим материалом. Гистологическое 
исследование не проводилось.

В октябре 2013 г. при контрольном обследовании (рент-
генографии) диагностирован рецидив, по поводу чего по ме-
сту жительства проведено повторное оперативное лече-
ние – удаление патологического очага и замещение 
костного дефекта костно-пластическим материалом. 
Гистологическое заключение по месту жительства: фиброз-
ная дисплазия. В октябре 2014 г. по данным рентгенографии 
выявлен второй локальный рецидив. Родители ребенка само-
стоятельно обратились в Национальный медицинский ис-
следовательский центр детской гематологии, онкологии  
и иммунологии им. Д. Рогачева; были рекомендованы вы-
полнение МРТ с контрастированием (рис. 1) и пересмотр 
гистологического материала в лаборатории центра. Во всех 
образцах материала верифицирована адамантинома.

В декабре 2014 г. выполнено оперативное лечение – ши-
рокая резекция опухоли левой большеберцовой кости с плас
тикой дефекта аутотрансплантатом ипсилатеральной 
малоберцовой кости на сосудистой ножке и остеосинтез 
пластиной с угловой стабильностью. С учетом малого фраг-
мента дистального отдела большеберцовой кости зону роста 
пришлось заблокировать винтом, проведенным монокорти-
кально, что в будущем не помешало зоне продолжить свой 
рост (рис. 2). Гистологическое заключение: адамантинома, 
классический вариант, края резекции без опухолевого роста.

Ребенок находился под динамическим наблюдением  
в Национальном медицинском исследовательском центре 
детской гематологии, онкологии и иммунологии им. Д. Ро-
гачева: выполнялись МРТ с контрастом и рентгенография 
оперированной области (первые 2 года – 1 раз в 3 мес, далее 
3 года – 1 раз в 6 мес, затем 1 раз в год. После операции 
проводилась иммобилизация в пластиковой повязке в те-
чение 6 мес; с 7-го месяца (рентгенологически наблюда-
лась консолидация аутотрансплантата с рецепиентной 

Рис. 1. Магнитно-резонансная томография левой большеберцо-
вой кости: а – прямая проекция; б – боковая проекция. Второй 
локальный рецидив адамантиномы
Fig. 1. Magnetic resonance imaging of the left tibia: а – frontal projection; 
б – lateral projection. Second local adamantinoma recurrence

а б

Рис. 2. Рентгенография левой большеберцовой кости после выпол-
нения ее широкой резекции с пластикой дефекта малоберцовым ло-
скутом и остеосинтезом пластиной с угловой стабильностью
Fig. 2. X-ray of the left tibia after its wide resection with defect recon-
struction using fibula flap and osteosynthesis with a plate with angular 
stability
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зоной) разрешена осевая нагрузка до 50 % максимальной, 
иммобилизация снята и начата разработка движений  
в коленном и голеностопном суставах. За время наблю-
дения отмечалась гипертрофия аутотрансплантата  
на фоне осевой нагрузки. С 10-го месяца начата полная 
осевая нагрузка. С 12-го месяца пациентка начала ходить 
без дополнительных средств опоры. Функциональный 
результат по шкале Musculoskeletal Tumor Society Score 
(MSTS) – 90 %.

Спустя 6 лет на фоне роста ребенка начала появлять-
ся вальгусная деформация оперированной конечности.  
В сентябре 2021 г. принято решение о проведении хирургиче-
ского вмешательства в объеме корригирующей остеотомии 
левой большеберцовой кости, реостеосинтеза пластиной  
с угловой стабильностью. В декабре 2021 г. в ходе контроль-
ной рентгенографии отмечена полная консолидация области 
остеотомии, а в левой подколенной области заподозрено 
объемное мягкотканное образование. Выполнена МРТ с кон-
трастированием, подтвердившее наличие мягкотканного 
образования размерами 5 × 5 × 6 см (рис. 3).

Ребенок госпитализирован в хирургическое отделение 
Национального медицинского исследовательского центра 
детской гематологии, онкологии и иммунологии им. Д. Ро-
гачева, где выполнено удаление новообразования в пределах 
здоровых тканей. Гистологическое заключение: класси-
ческая адамантинома, края резекции без опухолевого 
роста. Таким образом, с учетом локализации, вероятнее 
всего, спустя 8 лет после удаления опухоли и спустя  
10 лет после возникновения заболевания развился мета-
статический рецидив адамантиномы в регионарные лим-
фатические узлы. Ребенок оставлен под динамическое 
наблюдение, перечень этапных обследований скорректи-
рован: к ежегодным рентгенографии и МРТ оперирован-
ной области с контрастированием добавлены позитрон-
ная эмиссионная томография, совмещенная с компью- 
терной томографией (ПЭТ-КТ), (1 раз в 12 мес) и ультра-

звуковое исследование (УЗИ) регионарных лимфатических 
узлов (подколенных, паховых) (1 раз в 6 мес) (рис. 4).

Стоит более подробно обратить внимание на гисто-
логическую картину опухоли. Адамантинома – бифазная, 
локально агрессивная опухоль, состоящая из эпителиаль-
ного и фиброзно-костного компонентов [4, 6]. Соотно-
шение компонентов вариабельно, каждый имеет потен-
циал к дедифференцировке, от чего напрямую зависит 
биологический потенциал опухоли. Эпителий представ-
лен полями, тяжами и отдельными гнездами базалоид-
ных, веретеновидных или кубовидных клеток. Остеофи-
брозный компонент вариабелен по плотности клеток  
и количеству коллагена.

В нашем случае в опухоли превалирует эпителиаль-
ный компонент в виде полей и отдельных гнезд веретено-
видных и в меньшей степени кубовидных клеток (рис. 5, а). 
Ядра содержат гиперхромный хроматин, цитоплазма без 
четких контуров, амфифильная. Отмечается высокая 
митотическая и апоптотическая активность (рис. 5, б). 
Опухоль инвазивно врастает в прилегающие мягкие тка-
ни (рис. 5, в). Для дифференциальной диагностики с си-
новиальной саркомой выполнено иммуногистохимическое 
исследование с антителами PCK AE1/AE3, EMA, bcl2, 
CD99, TLE1. Эпителиальный компонент опухоли поло-
жителен к PCKAE1/AE3 (рис. 5, г), реакции с остальны-

Рис. 3. Магнитно-резонансная томография левой большеберцо-
вой кости. Метастатический рецидив адамантиномы левой 
большеберцовой кости в подколенную область
Fig. 3. Magnetic resonance imaging of the left tibia. Metastatic adaman-
tinoma recurrence of adamantinoma of the left tibia into the popliteal area

Рис. 4. Рентгенография оперированной области через 9 лет  
с момента операции. Полная консолидация и гипертрофия мало-
берцового лоскута
Fig. 4. X-ray of the operated area 9 years since operation. Full 
consolidation and hypertrophy of the fibula flap
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ми антителами отрицательные. Особенности морфологии 
ядер эпителия, высокая митотическая и апоптотическая 
активность, инвазивный рост в прилегающие мягкие тка-
ни были расценены как признаки дедифференцировки.

Обсуждение
Анализ данных литературы показывает высокие 

показатели 5- и 10-летней общей выживаемости после 
проведения радикальной хирургической резекции: око-
ло 95 и 87 % соответственно [5, 10, 12]. Частота возник-
новения локальных рецидивов варьирует в пределах 
18–32 % и, как правило, является следствием неради-
кальной резекции. По данным различных авторов,  
у 7–15 % пациентов, отмечается появление метастати-
ческого поражения, которое может возникнуть спустя 
десятилетия после постановки диагноза. Как правило, 
метастазы развиваются в легких и лимфатических узлах, 
реже – в скелете, печени [4, 5, 10, 12]. Также встреча-
ются единичные сообщения о случаях метастазирования 
в головной мозг, кожу [16, 17].

Большинство авторов связывают развитие метастати-
ческих рецидивов с нерадикальной резекцией первично-
го очага [4, 11, 14]. Помимо этого стоит обратить внимание 
на наблюдения отдельных специалистов. Так, M.T. Houdek 
и соавт. выявили, что риск возникновения метастатичес-

ких рецидивов выше у пациентов младше 20 лет и у боль-
ных мужского пола (p <0,05) [11]. E. Schwarzkopf и соавт. 
в своей работе отметили, что такие рецидивы развились  
у 3 пациентов, которые изначально имели мультифокаль-
ное поражение большеберцовой кости, а также то, что 
рецидив сопровождается более агрессивным течением 
заболевания [5]. В связи с этим после удаления адаманти-
номы необходимо тщательное долгосрочное наблюдение, 
поскольку ранняя диагностика имеет большое значение 
для ее лечения и прогноза возникновения рецидива  
и метастазирования.

Заключение
Адамантинома – крайне редкая злокачественная 

опухоль, поражающая в основном длинные трубчатые 
кости и в первую очередь большеберцовую кость. Опу-
холь трудно диагностируется, длительное время может 
существовать бессимптомно. В связи с этим ортопеды 
при подозрении на фиброзную или остеофиброзную 
дисплазию должны иметь онкологическую насторо-
женность, направить пациента к онкологу и после со-
вместного обсуждения принять решение о необходи-
мости гистологического подтверждения диагноза. 
Гистологический материал необходимо пересматривать 
в референс-центре. Поскольку опухоль может мета-

Рис. 5. Гистологическая картина адамантиномы: а – эпителиальный компонент в виде полей и отдельных гнезд веретеновидных  
и в меньшей степени кубовидных клеток; б – высокая митотическая и апоптотическая активность; в – инвазивное врастание 
опухоли в прилегающие мягкие ткани; г – эпителиальный компонент опухоли положителен к PCK AE1/AE3
Fig. 5. Histological characteristics of adamantinoma: а – epithelial component in the form of fields and individual nests of spindle-like  
and to lesser extent cubic cells; б – high mitotic and apoptotic activity; в – invasive tumor growth into the neighboring soft tissues; г – tumor 
epithelial component is positive for PCK AE1/AE3
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стазировать, при подтверждении диагноза нужно про-
водить весь спектр исследований: МРТ пораженного 
сегмента с контрастированием, КТ органов грудной 
клетки с контрастированием, остеосцинтиграфию  
с технецием или ПЭТ-КТ, УЗИ регионарных лимфати-
ческих узлов. Пациентам показана радикальная en-block 
резекция, проводить внутриочаговую резекцию нельзя. 
Выполнение удаления региональных лимфатических 
узлов, с учетом данных литературы, дискутабельно.  

Необходимо подробно рассказать пациенту о рисках 
развития как локального, так и метастатического реци-
дива, которые могут возникнуть даже спустя десятиле-
тия после операции. Показан тщательный катамнез, 
первые 2 года необходимо выполнять МРТ пораженно-
го сегмента с контрастированием и УЗИ регионарных 
лимфатических узлов 1 раз в 3 мес, далее в течение 3 лет  
1 раз в 6 мес и затем 1 раз в год. Как минимум 1 раз в год 
пациентам рекомендуется проводить ПЭТ-КТ.
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