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Диагностика злокачественных новообразований (ЗНО) костей зачастую вызывает трудности для врачей всех специальностей. 

Несмотря на то, что определено множество рентгенологических признаков ЗНО (инвазивный характер роста, периостальная 

реакция, разрушение кортикального слоя и наличие мягкотканного компонента), инструментальная диагностика представляет 

сложную задачу в постановке диагноза. Обязательным методом является морфологическое исследование, однако некоторые 

нозологические единицы обладают схожей гистологической картиной. Особую сложность представляет дифференциальная 

диагностика телеангиэктатической остеосаркомы и аневризмальной костной кисты, так как эти 2 новообразования имеют не 

только схожую гистологическую, но и рентгенологическую картину. Ошибочные диагнозы задерживают постановку правильного 

диагноза и, соответственно, начало лечения, что влияет на прогноз пациента.
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Differential diagnosis of teleangiectatic osteosarcoma and aneurysmal bone cyst (literature review)

Kh.A. Aleskerova, O.M. Romantsova, V.V. Khairullova, M.M. Efimova, E.V. Tyurina, D.B. Khestanov, O.A. Ignatenko, 
O.V. Romanova, D.V. Rogozhin, T.T. Valiev, K.I. Kirgizov
N.N. Blokhin National Medical Research Centre of Oncology, Ministry of Health of Russia; 23 Kashirskoe Shosse, Moscow, 115522, Russia

The diagnosis of malignant neoplasms of bones often causes difficulties for doctors of all specialties. Despite the fact that many radiological 

features of malignant neoplasms have been identified (invasive growth, periosteal reaction, destruction of the cortical layer and the presence 

of a soft tissue component), instrumental diagnostics is a difficult task in making a correct diagnosis. Morphological investigation is a mandatory 

method for diagnosis, however, at the same time, some nosological units have a similar morphological picture. The differential diagnosis 

of teleangiectatic osteosarcoma and aneurysmal bone cyst is a particularly difficult task, because these two neoplasms have not only a similar 

histological, but also a radiological picture. The mistaken diagnoses delay the correct diagnosis and, accordingly, the start of treatment, that 

affects the patient’s prognosis.
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Введение
Телеангиэктатическая остеосаркома (ТОС) отно-

сится к высокозлокачественным остеолитическим 

вариантам классической остеосаркомы (ОС) и так же, 

как и аневризмальная костная киста (АКК), содержит 

сосудистые полости, разделенные тонкими костными 

перегородками. Частота встречаемости такого вари-

анта ТОС составляет 1–12 % от общего числа всех 

ОС [1]. ТОС чаще всего поражает длинные трубча-

тые кости, однако встречается немало описаний ОС, 

поражающей осевой скелет. Учитывая редкость дан-

ного варианта ОС, прогноз у пациентов этой группы 

обсуждался в литературе на протяжении многих деся-

тилетий. В 1970-х годах сообщалось о низкой выжива-

емости больных с этим вариантом ОС, и был сделан 

вывод, что прогноз у пациентов с ТОС намного хуже, 

чем при классической ОС. С тех пор появились и дру-

гие отчеты, в которых доказано, что общая выживае-

мость у пациентов с ТОС не отличается от пациентов 

с другими вариантами ОС [2]. Кроме того, несколько 

исследований продемонстрировали, что ТОС по срав-

нению с классической ОС обладает высокой чувстви-

тельностью к химиотерапии [3, 4]. На сегодняшний 

день лечение пациентов с ТОС проводится согласно 

протоколу EURAMOS-1. По данным мировой литера-

туры, общая выживаемость пациентов с ТОС состав-

ляет 70 %. Несмотря на прогресс в сфере диагностики, 

она все еще вызывает сложности у врачей отдела 

морфологической и инструментальной диагностики. 

Это связано с ее схожестью с доброкачественными 

новообразованиями, такими как гигантоклеточная 

опухоль, АКК и др. В соответствии с классификаци-

ей Всемирной организации здравоохранения 2020 г., 

АКК – это доброкачественное экспансивное образо-

вание неясной этиологии, состоящее из многочислен-

ных сосудистых пространств, заполненных кровью, 

в основном встречающееся у детей, подростков и моло-

дых взрослых. В зависимости от морфологической 

картины выделяют 2 варианта АКК: классический, 

т. е. кистозный (порядка 90–95 % случаев) и солидный 

(5–10 %) в зависимости от преобладания того или 

иного компонента. В ретроспективном анализе, про-

веденном в Российской детской клинической больни-

це, при выполнении гистологического исследования 

в 50 из 58 случаев была диагностирована морфологиче-

ская картина, наиболее характерная для АКК (кистоз-

ный вариант), а у оставшихся 8 пациентов был выявлен 

солидный вариант [5]. Наиболее частой локализацией 

являются длинные кости, но АКК может поражать 

кости черепа и позвоночник, что также характерно для 

ТОС. Хирургическое лечение является методом выбора 

при терапии АКК, но также могут применяться луче-

вая терапия и лекарственная терапия моноклональным 

антителом против RANKL-лиганда (деносумаб) при 

невозможности выполнения радикальной операции. 

Описаны случаи злокачественной трансформации 

АКК в ОС [6–10].

ТОС близки с АКК не только за счет похожей кли-

нической картины (табл. 1), но и морфологического 

подобия. Следовательно, гистологический матери-

ал ТОС должен подвергаться тщательному анализу 

с привлечением нескольких патоморфологов. Из-за 

литического характера роста опухоли биопсия должна 

быть открытой, с забором достаточного количества 

материала. Порой установление диагноза затягивает-

ся, что приводит к отсрочке лечения и неблагоприят-

ному прогнозу.

При морфологическом исследовании оба обра-

зования характеризуются преимущественно кисто-

зными, заполненными кровью пространствами 

с костными перегородками. Несмотря на общую 

морфологическую схожесть, на первый взгляд, ТОС 

имеет ряд отличительных признаков, присущих толь-

ко ЗНО [11].

Макроскопические признаки: геморрагическое 

мультикистозное образование, заполненное сгуст-

ками крови. ТОС описывают как «мешок с кровью». 

Они примерно на 90 % состоят из жидкостного ком-

понента. Кистозные пространства могут значительно 

различаться по размеру и иногда достигать несколь-

ких сантиметров в диаметре. Чаще всего наблюдается 

чередование крупных кистозных и губчатых участ-

ков. Границы очага обычно хорошо определяются, 

но часто наблюдаются признаки инвазивного роста 

с обширной неправильной деструкцией кортикально-

го слоя, полным нарушением непрерывности и инва-

зией в мягкие ткани.

Микроскопические признаки: гистологически 

ТОС характеризуются преимущественно кистозны-

ми, заполненными кровью пространствами с фиброз-

ными перегородками, подобными при АКК, однако 

перегородки при ТОС содержат атипичные стромаль-

ные клетки с ядерной гиперхромазией, выраженным 

плеоморфизмом и атипией (рис. 1). Утолщенные 

перегородки с узловатостью, наряду с наличием зло-

качественных клеток с ядерным плеоморфизмом 

и клеточной атипией, микроскопически отличают 

Таблица 1. Клинические особенности ТОС и АКК

Table. 1. Clinical features of teleangiectatic osteosarcoma (TOS) and 

aneurysmal bone cyst (ABC)

ТОС
TOS

АКК
ABC

Злокачественное образование
Malignant tumor

Доброкачественное образование
Benign neoplasm

Чаще всего встречается у детей, подростков и молодых людей
Both often found in children, adolescents and young people

Чаще всего поражает длинные кости, но может поражать и осевой 
скелет, в том числе позвоночник, кости черепа и кости таза

Both often affect long tubular bones, but also affect the axial skeleton 
(spine, skull bones and pelvic bones)

Жалобы больного: боль в области образования, припухлость, 
нарушение функции

Patient’s complaints: pain in the lesion, swelling, dysfunction

Мультидисциплинарный под-
ход (химиотерапия, хирургиче-

ское лечение)
Multidisciplinary approach 

(chemotherapy, surgical treatment)

Хирургическое лечение (редко 
лучевая терапия/таргетная 

терапия)
Surgical treatment (rarely radiation 

therapy/targeted therapy)

Гистологическое заключение и инструментальная диагностика
Histological conclusion and instrumental diagnostics
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ТОС от АКК (рис. 2). Присутствует патологический 

остеоид, напоминающий «кружево». В дополнение 

к кистозным пространствам можно увидеть менее 

атипичные участки с многоядерными клетками, сме-

шанными со стромальными клетками и макрофагами, 

насыщенными гемосидерином.

Для АКК характерна транслокация t(16;17) 

с участием онкогена USP6 (TRE2 или TRE17), что не 

наблюдается при ТОС. Однако у ТОС имеются свои 

цитогенетические аномалии, такие как мутации 

в генах TP53 и RB1 [11].

Рентгенологические признаки ТОС (рис. 3) так-

же могут быть поразительно схожи с таковыми при 

АКК (рис. 4). ТОС выглядит как обширное литиче-

ское поражение на всем протяжении с разрушением 

кортикального слоя и присутствием массива мягких 

тканей. ТОС вызывает разрушение кости без склеро-

тического края, обычно наблюдаемого при АКК, что 

является отличительным признаком. ТОС в связи со 

стремительным ростом образования может вызвать 

кровоизлияние, которое часто приводит к образо-

ванию уровней жидкости, что является характерной 

особенностью АКК. Однако само распределение 

уровней жидкости при ТОС является еще одним 

важным его признаком, поскольку при ТОС они, как 

правило, неполные и находятся на периферии очага. 

Тщательная оценка перегородок и наличие костного 

матрикса также важны для постановки правильного 

диагноза. Перегородки при ТОС, как правило, тол-

стые. Костный матрикс, обычно не наблюдаемый 

при АКК, часто едва заметен в случаях ТОС. Он луч-

ше выявляется на компьютерной томографии (КТ) 

(85 %), чем на рентгенограммах (58 %), и может быть 

легко пропущен даже при магнитно-резонансной 

томографии (МРТ) [12, 13].

На серии снимков КТ правой нижней конечности 

у пациентки с морфологически подтвержденным диа-

гнозом АКК наблюдается (рис. 5):

1. Кистозное образование в дистальном эпимета-

диафизе правой большеберцовой кости.

2. Структура образования преимущественно низ-

коплотная неоднородная.

3. Периостальная реакция в виде линейного перио-

стоза.

4. Вздутие кости, истончение и разрушение корко-

вого слоя.

Рис. 2. Морфологическая картина АКК: а, б – многочисленные 

кистозные полости, заполненные кровью (а – окраска гематоксили-

ном и эозином, × 10; б – окраска гематоксилином и эозином, × 30); 

б, в – солидный компонент состоит из мономорфных фибробластопо-

добных клеток с наличием рассеянных гигантских многоядерных кле-

ток (в – окраска гематоксилином и эозином, × 150); г – по периферии 

препарата определяются костные балки, окраска гематоксилином 

и эозином, × 390. Фото из архива патологоанатомического отделения 

отдела морфологической и молекулярно-генетической диагностики 

опухолей НМИЦ онкологии им. Н.Н. Блохина Минздрава России

Fig. 2. Morphological picture of ABC: а, б – countless cystic cavities filled 

with blood (а – stained with hematoxylin and eosin, × 10; б – stained 

with hematoxylin and eosin, × 30); б, в – a solid component consists of 

monomorphic fibroblast-like cells with the presence of scattered giant 

multinucleated cells (в – stained with hematoxylin and eosin, × 150); 

г – bone beams are determined along the periphery of the drug, stained with 

hematoxylin and eosin, × 390. Photo from the archive Pathology Department 

of the Department of Morphological and Molecular Genetic Diagnosis of 

Tumors at N.N. Blokhin National Medical Research Center of Oncology, 

Ministry of Health of Russia

б

г

а

в

Рис. 1. Морфологическая картина ТОС: а, б – ткань опухоли представ-

лена кистозными полостями, заполненными кровью (а – окраска гема-

токсилином и эозином, × 10; б – окраска гематоксилином и эозином, 

× 100); б, в – солидный компонент состоит из неопластических клеток 

с выраженной атипией, также на всем протяжении определяются 

гигантские многоядерные клетки по типу остеокластов (в – окраска 

гематоксилином и эозином, × 230); в, г – фокально прослеживается 

гомогенный эозинофильный матрикс (патологический остеоид), опре-

деляются фигуры митоза (г – окраска гематоксилином и эозином, 

× 390). Фото из архива патологоанатомического отделения отдела 

морфологической и молекулярно-генетической диагностики опухолей 

НМИЦ онкологии им. Н.Н. Блохина Минздрава России

Fig. 1. Morphological picture of the TOS: а, б – the tumor tissue is represented 

by cystic cavities filled with blood (а – stained with hematoxylin and eosin, × 10;

б – stained with hematoxylin and eosin, × 100); б, в – the solid component 

consists of neoplastic cells with pronounced atypia, also throughout, giant 

multinucleated cells are identified by the type of osteoclasts (в – stained with 

hematoxylin and eosin, × 230); в, г – a homogeneous eosinophilic matrix 

(pathological osteoid) is focally traced, the figures of mitosis are determined 

(г – stained with hematoxylin and eosin, × 390). Photo from the archive 

Pathology Department of the Department of Morphological and Molecular 

Genetic Diagnosis of Tumors at N.N. Blokhin National Medical Research 

Center of Oncology, Ministry of Health of Russia

б

г

а

в
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Рис. 3. Рентгенография правой плечевой кости, признаки ТОС: нали-

чие кистозно-солидных участков с уровнем жидкость–жидкость, 

зон кровоизлияний и некроза, аналогичных по структуре во внекост-

ном компоненте, располагающемся по медиальной полуокружности 

кости. На этом протяжении корковый слой неравномерной толщины, 

местами разрушен. Фото из архива детского отделения рентгеноди-

агностики консультативно-диагностического центра ФГБУ «НМИЦ 

онкологии им. Н.Н. Блохина» Минздрава России

Fig. 3. Radiography of the right humerus, signs of TOS: the presence of 

cystic solid areas with a liquid–liquid level, areas of hemorrhage and 

necrosis, similar in structure in the extracosteal component, located along 

the medial semicircle of the bone. Along this stretch, the cortical layer is of 

uneven thickness, destroyed in some places. Photo from the archive Pediatric 

Radiology Department of Consultative and Diagnostic Center at N.N. Blokhin 

National Medical Research Centre of Oncology, Ministry of Health of Russia

Рис. 4. Рентгенография правой нижней конечности. Характерные 

для АКК изменения: дистальный метадиафиз правой большеберцовой 

кости резко деформирован, утолщен, вздут за счет наличия кисто-

подобного образования неправильной формы, с довольно четкими 

склерозированными контурами, неоднородной ячеистой структуры. 

Корковый слой правой большеберцовой кости в зоне поражения резко 

истончен, вдоль передненаружной поверхности определяются патоло-

гические надломы. Фото из архива детского отделения рентгенодиа-

гностики консультативно-диагностического центра ФГБУ «НМИЦ 

онкологии им. Н.Н. Блохина» Минздрава России

Fig. 4. Radiography of the right lower limb. Specific changes of ABC: the distal 

metadiaphysis of the right tibia is sharply deformed, thickened, distended due 

to the presence of a cyst-like formation of irregular shape, with fairly clear 

sclerosed contour and inhomogeneous cellular structure. The cortical layer of 

the right tibia in the affected area is sharply thinned, pathological fractures 

are determined along the anterior-outer surface. Photo from the archive 

Pediatric Radiology Department of Consultative and Diagnostic Center at 

N.N. Blokhin National Medical Research Center of Oncology, Ministry of 

Health of Russia)

Однако и у ТОС имеются отличительные признаки 

(рис. 6):

1. Деструкция диафиза правой плечевой кости.

2. Остеобластический компонент.

3. Остеолитический компонент.

4. Разрушение коркового слоя.

5. Игольчатый периостоз.

6. Внекостный компонент опухоли.

Обсуждение
С учетом схожих рентгенологических, а также 

микроскопических признаков ТОС и представляют 

АКК представляет собой непростой диагноз в онко-

ортопедии и детской онкологии. В 2018 г. японские 

ученые в статье, опубликованной в “Journal of Bone 

Oncology”, описали отличительные черты ТОС. При 

ТОС отмечались более высокие показатели количе-

ства тромбоцитов, лейкоцитов, щелочной фосфа-

тазы и лактатдегидрогеназы в отличие от АКК [14]. 

Однако данные лабораторные показатели не всегда 

могут помочь в дифференциальной диагностике 

этих 2 новообразований. В 2020 г. Zishan et al. про-

вели ретроспективное исследование, в которое были 

включены 183 пациента с ТОС и АКК (среди них были 

и дети, и взрослые пациенты) [15]. По данным КТ 

были предложены следующие рентгенологические 

признаки, отличающие АКК от ТОС:

• меньший размер опухоли (максимальный 

средний размер составлял 46 мм по сравнению с 95 мм 

для ТОС);

• отсутствие объемного мягкотканного компонента;

• более 2/3 очага заполнено жидкостью.

На сегодняшний день идентифицированы 3 основ-

ных морфологических признака АКК:

1. Клеточный компонент, который включает остео-

кластоподобные многоядерные гигантские клетки, экс-

прессирующие высокие уровни активатора рецептора 

ядерной каппа-бета RANK, и неопластические стро-

мальные и мио/фибробластические клетки, экспресси-

рующие высокие уровни лиганда RANK (RANKL).

2. Фиброзный компонент, содержащий коллагено-

вый внеклеточный матрикс.

3. Остеоидный компонент, состоящий из орга-

нического костного матрикса, депонированного 

остеобластами; цитологическая атипия не присут-

ствует, некроз встречается редко [12].
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Рис. 5. КТ правой нижней конечности – диагноз АКК. Фото из архива 

детского отделения рентгенодиагностики консультативно-диа-

гностического центра ФГБУ «НМИЦ онкологии им. Н.Н. Блохина» 

Минздрава России

Fig. 5. CT scan of the right lower limb – ABC. Photo from the archive 

Pediatric Radiology Department of Consultative and Diagnostic Center 

at N.N. Blokhin National Medical Research Center of Oncology, Ministry 

of Health of Russia

Рис. 6. КТ плечевой кости – диагноз ТОС плечевой кости. Фото из 

архива детского отделения рентгенодиагностики консультатив-

но-диагностического центра ФГБУ «НМИЦ онкологии им. Н.Н. Бло-

хина» Минздрава России

Fig. 6. CT scan of the humerus – TOS of humerus. Photo from the archive 

Pediatric Radiology Department of Consultative and Diagnostic Center 

at N.N. Blokhin National Medical Research Center of Oncology, Ministry 

of Health of RussiaЕще одной спецификой ТОС является наличие 

патологических переломов. Частота возникновения 

патологических переломов у пациентов с TOС выше, 

чем у больных с другими вариантами ОС (17–43 % 

против 6–13 %) [16]. Ранее патологический перелом 

расценивался как неблагоприятный предиктор, одна-

ко Colomina et al. сообщили об исходе лечения 8 паци-

ентов с ТОС, у 4 из них с патологическим переломом. 

Они описали, что наличие патологического перело-

ма не ухудшало исход заболевания и имело сходные 

показатели выживаемости, что и у больных без пато-

логических переломов [1].

Помимо рентгенологических и морфологических 

методов молекулярно-генетическое исследование 

также является помощником в дифференциальной 

диагностике ТОС и АКК. Доказано, что особую роль 

в патогенезе ОС играют мутация гена TP53 и инакти-

вация гена-супрессора RB1, ассоциированного с раз-

витием не только наследственной ретинобластомы, 

но и ОС, а транслокация t(16;17) с вовлечением гена 

USP6 является специфичной для АКК.

Заключение
Для успешного лечения ЗНО костей необходимы 

не только мультидисциплинарный подход в терапии, 

но и своевременная и верная постановка диагноза. 

ТОС вызывает сложности в диагностике, учитывая 

низкую частоту встречаемости и схожесть с АКК. 

В неоднозначных диагностических случаях жела-

тельно проведение цитогенетического исследования 

на наличие транслокации t(16;17) или проведение 

иммуногистохимического исследования для выявле-

ния экспрессии белка USP6. Современный диагнос-

тический алгоритм для постановки диагноза АКК 

представлен на рис. 7.
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Рис. 7. Диагностика АКК и ТОС

Fig. 7. Diagnosis of ABC and TOS
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