
◆ ВИЗУАЛИЗАЦИЯ В МЕДИЦИНЕ ТОМ 7   № 1   2025

36 ОБЗОРЫ 

ISSN 2658-6606 (Print) ISSN 2658-6592 (Online) 

УДК [616.71-002.28-007.15]-02-092-08-085

DOI: 10.56871/ViM.2025.74.84.004 

СОВРЕМЕННЫЙ ВЗГЛЯД НА МНОЖЕСТВЕННУЮ ЭКЗОСТОЗНУЮ ХОНДРОДИСПЛАЗИЮ 
(ОБЗОР ЛИТЕРАТУРЫ, КЛИНИЧЕСКОЕ НАБЛЮДЕНИЕ)

© Елена Анатольевна Сотникова, Мария Сергеевна Левина, Евгения Александровна Савалей, 

Ольга Николаевна Киселева, Ольга Федоровна Позднякова, Юлия Викторовна Тащилкина, 

Артур Михайлович Сергеев

Санкт-Петербургский государственный педиатрический медицинский университет. 194100, г. Санкт-Петербург, 
ул. Литовская, д. 2, Российская Федерация

Контактная информация: Елена Анатольевна Сотникова — к.м.н., доцент кафедры медицинской биофизики. 
E-mail: elena_sotnikova@mail.ru   ORCID: https://orcid.org/0009-0006-3392-3129   SPIN: 4762-6501

Для цитирования: Сотникова Е.А., Левина М.С., Савалей Е.А., Киселева О.Н., Позднякова О.Ф., Тащилкина Ю.В., 
Сергеев А.М. Современный взгляд на множественную экзостозную хондродисплазию (обзор литературы, клиническое 
наблюдение). Визуализация в медицине. 2025;7(1):36–46. DOI: https://doi.org/10.56871/ViM.2025.74.84.004

Поступила: 17.01.2025 Одобрена: 25.02.2025 Принята к печати: 26.03.2025

Резюме. Множественная экзостозная хондродисплазия (МЭХ) представляет собой относительно редкое наследственное заболе-

вание, сопровождающееся образованием множественных остеохондром. МЭХ имеет аутосомно-доминантный тип наследования 

и характеризуется вариабельной экспрессивностью, что приводит к значительным различиям в клинических проявлениях. Наи-

более часто возникновение МЭХ обусловлено мутациями в генах экзостозин-1 (EXT-1) и экзостозин-2 (EXT-2), играющих важную 

роль в синтезе гепарансульфата (ГС), участвующего в регуляции формирования костной и хрящевой тканей. Дефект в синтезе 

ГС приводит к нарушению нормального роста костей, что проявляется развитием остеохондром — доброкачественных костно-

хрящевых образований, возникающих преимущественно в области длинных трубчатых костей, особенно в метафизарных зонах. 
Несмотря на то что МЭХ может протекать бессимптомно, у пациентов, страдающих этим заболеванием, наблюдается широкий 

спектр клинических проявлений. Симптоматика варьирует от локальных болевых ощущений, возникающих вследствие давления 

образования на окружающие ткани, до выраженных костных деформаций и функциональных расстройств. Деформации скелета 

могут приводить к укорочению конечностей, нарушению осанки, ограничению подвижности суставов и компрессии сосудисто-

нервных структур. Одним из наиболее опасных осложнений МЭХ является злокачественная трансформация остеохондромы во 

вторичную хондросаркому (1–5% случаев). Терапевтический подход при МЭХ складывается из динамического наблюдения и 

хирургической резекции в случае наличия показаний. В последние годы ведутся исследования по возможному применению 

таргетной терапии, направленной на коррекцию нарушенного метаболизма гепарансульфата, однако клиническое применение 

подобных методов пока остается на стадии изучения. Целью настоящей статьи является обзор обновленных данных относитель-

но эпидемиологии, патогенеза, клинической картины, методов визуализации, вариантов лечения и прогноза МЭХ. 
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Abstract. Hereditary multiple exostoses (HME) is a relatively rare hereditary disorder characterized by the formation of multiple 

osteochondromas. HME has an autosomal dominant inheritance pattern and is characterized by variable expressivity, which leads to 

significant differences in clinical manifestations. Most often, HME is caused by mutations in the exostosin-1 (EXT-1) and exostosin-2 

(EXT-2) genes, which play an important role in the synthesis of heparan sulfate (HS), which is involved in the regulation of bone 
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and cartilage tissue formation. A defect in the synthesis of HS leads to disruption of normal bone growth, which is manifested by the 

development of osteochondromas — benign osteochondral formations that occur mainly in the area of long tubular bones, especially in 

the metaphyseal zones. Although HME may be asymptomatic, patients with this disease experience a wide range of clinical manifestations. 

Symptoms range from localized pain caused by the pressure of the tumor on surrounding tissues to severe bone deformities and 

functional disorders. Skeletal deformities may lead to shortening of the limbs, poor posture, limited joint mobility, and compression of 

vascular and nerve structures. One of the most dangerous complications of HME is the malignant transformation of osteochondroma into 

secondary chondrosarcoma (1–5% cases). The therapeutic approach to HME consists of dynamic observation and surgical resection if 

indicated. In recent years, studies have been conducted on the possible use of targeted therapy aimed at correcting impaired heparan 

sulfate metabolism, but the clinical application of such methods is still at the study stage. The aim of this article is to review updated data 

regarding the epidemiology, pathogenesis, clinical presentation, imaging modalities, treatment options, and prognosis of HME.

Keywords: hereditary multiple exostoses, osteochondroma, osteochondral exostosis, exostosin-1, EXT-1, exostosin-2 EXT-2, 

heparansulfate, bone deformities

ВВЕДЕНИЕ

Наследственные заболевания скелета представляют 
собой группу генетически детерминированных пато-
логий, характеризующихся нарушениями в структуре 
и функции костно-суставного аппарата. Эти заболева-
ния могут проявляться аномалиями роста и развития 
костей и суставов, дефектами соединительной ткани, 
различными функциональными расстройствами. Про-
гресс в области молекулярной генетики и биологии 
тканей значительно расширил знания о молекулярных 
механизмах, лежащих в основе этих патологий. 

Патогенез наследственных заболеваний скелета 
часто связан с мутациями в генах, которые отвеча-
ют за формирование и ремоделирование костной 
ткани, что приводит к разнообразным клиническим 
проявлениям. Наследственные заболевания скелета 
могут передаваться по различным типам наследо-
вания, включая аутосомно-доминантный, аутосом-
но-рецессивный и сцепленный с полом. 

Наследственные заболевания скелета могут варь-
ировать от легких, клинически незначительных 
аномалий, до тяжелых нарушений, приводящих к 
выраженным визуальным дефектам и ухудшению 
качества жизни пациентов. 

Классификация, предложенная Н.С. Косинской в 
1960-х годах, включает несколько групп заболева-
ний в зависимости от основного патогенетического 
механизма.

1. Несовершенный хондрогенез, характеризую-
щийся преимущественно количественными нару-
шениями в структуре костно-суставного аппарата.

2. Несовершенный остеогенез, характеризую-
щийся комплексными нарушениями в нескольких 
функциональных системах.

3. Несовершенное развитие комплексов аппара-
тов мезодермального происхождения, проявляюще-
еся структурными дефектами отдельных элементов 
костно-суставного аппарата или их комплексов [2].

В данной статье особое внимание уделяется не-
совершенному хондрогенезу, в частности множест-

венной экзостозной хондродисплазии (МЭХ), так-
же известной как наследственные множественные 
экзостозы, и семейному остеохондроматозу — на-
следственному заболеванию, характеризующемуся 
образованием множественных хрящевых экзосто-
зов (остеохондром)1 в зонах роста костей. 

Остеохондрома, также в некоторых устаревших 
источниках известная как костно-хрящевой экзо-
стоз, представляет собой доброкачественное экзо-
фитное образование, локализующееся на поверх-
ности кости и состоящее из костного основания, 
являющегося продолжением «материнской кости», 
с хрящевой покрышкой, на долю которой прихо-
дится 20–50% доброкачественных опухолей костей 
и 9% всех опухолей костей [3, 9, 13, 23, 29]. 

Остеохондрома может иметь широкое основа-
ние, в таком случае она именуется сидячей, или 
ножку — ножковая. Следует отметить, что остео-
ходромы на ножке всегда направлены в противопо-
ложную сторону от пластины роста и сустава. 

Остеохондромы характеризуются возникно-
вением и ростом в детском возрасте, до закрытия 
пластин роста, прекращая свое развитие после до-
стижения скелетной зрелости [4, 8, 31]. 

Остеохондрома может проявляться как в солитар-
ной, так и во множественной форме (15% пациентов) 
[8], которая развивается в контексте множественной 
экзостозной хондродисплазии (МЭХ), — редкого ге-
нетического заболевания, наследуемого по аутосом-
но-доминантному типу [13]. В литературе МЭХ так-
же упоминается как множественные наследственные 

1 Остеохондромы ранее назывались экзостозами, одна-
ко термин «экзостоз», согласно обновленной терминологии, 
принятой Всемирной организацией здравоохранения (ВОЗ), 
больше не используется, поскольку термин «остеохондрома» 
указывает на истинное строение образований, включающих 
в себя и хрящевой компонент, а не только кость. Однако тер-
мины «наследственные множественные экзостозы» и «множе-
ственные наследственные экзостозы» по-прежнему часто ис-
пользуются в литературе в качестве описания МЭХ.
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остеохондромы, множественные наследственные эк-
зостозы и множественные хрящевые экзостозы [10].

Заболевание может протекать бессимптомно, ча-
сто выявляясь случайно при рентгенологическом 
обследовании, либо проявляться яркой клинической 
картиной, особенно у пациентов с семейным анам-
незом. При МЭХ остеохондромы часто имеют при-
чудливую форму, а также могут стать чрезвычайно 
большими. Избыточное разрастание костно-хряще-
вых образований приводит к деформациям костей и 
суставов, хроническому болевому синдрому, а так-
же сдавлению сосудисто-нервных структур. Одним 
из серьезных осложнений остеохондром является 
злокачественная трансформация [13, 22]. 

ЭПИДЕМИОЛОГИЯ 

Множественная экзосто зная хондродисплазия 
встречается относительно редко, ее распространен-
ность оценивается в 1 на 50 000 человек, а заболева-
емость среди западной популяции составляет 1,5% 
в год, имея преобладание среди мужчин европеоид-
ной расы (соотношение мужчин и женщин 3:1) [8, 
20, 22, 26]. Однако эти значения, вероятно, заниже-
ны, поскольку у пациентов с бессимптомным тече-
нием заболевания МЭХ часто не диагностируются.

МЭХ обычно выявляется до 12 лет. Средний 
возраст постановки диагноза составляет 3 года. 
Пациенты с МЭХ имеют положительный семейный 
анамнез примерно в 65% случаев [21]. 

Солитарные остеохондромы встречаются при-
мерно в шесть раз чаще, чем МЭХ. Обычно они 
выявляются в течение первых 40 лет жизни, при-
чем 75% таких поражений возникают в возрасте до 
20 лет [1, 16, 20]. 

ЭТИОЛОГИЯ И ГЕНЕТИКА

Множественная экзостозная хондродисплазия 
связана с мутациями в генах экзостозин-1 (EXT-1) 
и экзостозин-2 (EXT-2), расположенных на хромо-
соме 8q24.11-q24.13 и на хромосоме 11p11-12 со-
ответственно. Связь гена ЕХТ-3 на хромосоме 19 
поставлена под сомнение. У пациентов с МЭХ при-
сутствуют множество мутаций в этих генах, вклю-
чая миссенс-мутации, мутации со сдвигом рамки 
считывания и мутации сайта сплайсинга [20, 29].

Только у 30% пациентов отмечается спонтан-
ность генетической мутации, тогда как оставшиеся 
70% имеют семейный анамнез [21]. Отмечается, 
что у пациентов с мутациями EXT-1 заболевание 
протекает тяжелее ввиду развития бо́льшего коли-
чества остеохондром и повышенной склонности к 
онкотрансформации [12]. 

Семейство EXT кодируют ферменты гликозил-
трансферазы, которые необходимы для синтеза 
гепарансульфата (ГС), — полисахарида, который 
связывается с белками для производства гепаран-
сульфатпротеогликанов (ГСПГ). ГСПГ входят в со-
став клеточных мембран и внеклеточного матрикса 
и взаимодействуют с белками костной ткани, уча-
ствуя в регуляции формирования костей и хрящей.

Генетические мутации обусловливают струк-
турные изменения в кодируемых белках, что при-
водит к нарушению взаимодействий и снижению 
ферментативной активности с образованием де-
фектного ГС либо значительного его недостатка. 
Таким образом, нарушение синтеза ГС является 
причиной образования остеохондром. Более того, 
было доказано, что тяжесть заболевания обратно 
пропорциональна уровню ГС [24, 29]. 

ЛОКАЛИЗАЦИЯ

Наиболее часто остеохондромы поражают конеч-
ности, предпочтительно выбирая длинные трубчатые 
кости. Около 30% остеохондром расположены в ди-
стальном отделе бедренной кости, 15–20% отводит-
ся проксимальному отделу большеберцовой кости и 
10–20% плечевой кости, за которыми следуют стопы 
и руки — 10% [11, 29]. Остеохондромы обычно рас-
положены в метафизарном отделе кости и растут в 
противоположном от суставов направлении. 

Плоские кости, такие как лопатка, ребра, кости 
таза, поражаются менее чем в 5% случаев [23]. 
Одиночные остеохондромы редко располагаются в 
позвонках, тогда как у 68% пациентов с МЭХ на-
блюдаются спинальные остеохондромы [16]. Хотя 
может быть поражена любая часть позвоночника, 
шейный отдел поражается в 50% случаев, особен-
но позвонок СII. Второе по частоте место пораже-
ния — грудной отдел позвоночника, особенно по-
звонок ТhVIII [23].

КЛИНИЧЕСКАЯ КАРТИНА

Симптоматика МЭХ зависит от локализации, 
размера и взаимодействия с окружающими тканя-
ми. Визуально и пальпаторно остеохондрома пред-
ставляется как выпуклое, плотное, безболезненное 
и неподвижное образование [22]. 

Основные симптомы:
• Механическое воздействие на сосудисто-нерв-

ные пучки приводит к выраженной боли, оне-
мению, покалыванию в конечностях, измене-
нию характера пульса в дистальных отделах 
пораженной конечности, нарушению перфузии. 
В тяжелых случаях также возможны такие со-
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судистые осложнения, как артериальный и ве-
нозный тромбозы, образование аневризмы или 
псевдоаневризмы. Чаще всего поражаются под-
коленная артерия, общий малоберцовый нерв и 
задний большеберцовый нерв [14, 15, 27]. 

• В некоторых случаях остеохондромы могут 
располагаться под сухожилиями, вызывая боль 
во время соответствующих движений [20].

• Деформации конечностей, такие как искривле-
ния или укорочение сегментов. Могут наблю-
даться вальгусные деформации, такие как coxa 
valga, genu valgum и лодыжечная вальгусная 
деформация. Другие проявления — неравно-
мерная длина конечностей, аномалии луче-
запястной и локтевой девиации, укорочение 
пястных, плюсневых или фаланговых костей, 
дисплазия вертлужной впадины, вывих или 
подвывих бедра, надколенника или таранной 
кости [29]. МЭХ может привести к непропор-
циональной низкорослости, что обусловлива-
ется не только затрагиванием костно-хряще-
вым образованием зон роста, но и системным 
влиянием генетического дефекта на скорость 
их закрытия (например, у подростков, особен-
но мальчиков, наблюдается более раннее за-
крытие пластин роста).

• Сдавление мягких тканей с формированием 
бурситов [22].

• Остеохондрома позвоночника может вызвать 
кифоз или спондилолистез.

• Асимметрия лица и дисфункция жевательных 
мышц в случае расположения остеохондром в 
области головы и шейного отдела позвоночника.

• Редкие осложнения при поражении ребер, такие 
как пневмоторакс и гемоторакс из-за повреждения 
межреберной артерии или разрыва диафрагмы [29].

• В редких случаях растущее образование может 
вызвать дисфагию, кишечную непроходимость 
или обструкцию мочевыводящих путей [20]. 

• Злокачественная трансформация.
Недавно была разработана клиническая систе-

ма классификации МЭХ, опубликованная Istituto 
Ortopedico Rizzoli (IOR) (табл. 1). В этой системе 
классификации МЭХ делится на три класса в за-
висимости от количества пораженных сегментов 
костей и наличия деформаций скелета и/или функ-
циональных ограничений [33]. 

ЗЛОКАЧЕСТВЕННАЯ ТРАНСФОРМАЦИЯ 

Самым опасным осложнением остеохондром 
является злокачественная трансформация, которая 
обычно происходит в хрящевой покрышке и при-
водит к развитию вторичной хондросаркомы [11]. 
По оценкам специалистов, злокачественная транс-
формация происходит примерно в 1% случаев оди-
ночных остео хондром и 10% случаев МЭХ. Такие 
злокачественные опухоли, как остеосаркома, крайне 
редко могут осложнять остеохондрому [8, 18, 29]. 

Обычными местами формирования вторичной 
хондросаркомы являются проксимальный отдел 
бедренной кости, проксимальный отдел плечевой 
кости, лопатка и таз. Большинство этих опухолей 
имеют низкую или среднюю степень злокачествен-
ности, характеризуясь медленным ростом и редким 
метастазированием [19].

Таблица 1 
Клиническая классификация множественной экзостозной хондродисплазии (IOR) 

Table 1 
Clinical Classification of Multiple Exostotic Chondrodysplasia (IOR)

Критерии / Criteria
Класс /
Class

Подкласс / Subclass

1. Отсутствие деформаций и функциональных 
ограничений / 
Absence of deformations and functional limitations

I IA ≤5 участков с остеохондромами / 
≤5 sites with osteochondromas

IB >5 участков с остеохондромами / 
>5 sites with osteochondromas

2. Деформации в отсутствие функциональных 
ограничений / 
Deformations in the absence of functional 
limitations

II IIA ≤5 участков с деформациями / 
≤5 sites with deformation

IIB >5 участков с деформациями / 
>5 sites with deformation

3. Деформации и функциональные ограничения / 
Deformations and functional limitations

III IIIA 1 участок с функциональными ограничениями / 
1 site with functional limitation

IIIB >1 участка с функциональными ограничениями / 
>1 site with functional limitation
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К «тревожным» признакам относятся рост обра-
зования или вновь появившаяся боль после дости-
жения скелетной зрелости, увеличение толщины 
хрящевой покрышки, эрозированность или дольча-
тость края, рассеянные кальцификации в хрящевой 
покрышке, формирование остеолитических очагов 
в остеохондроме [5, 22, 31]. 

Однако наиболее надежным методом подтвер-
ждения онкологического перерождения являет-
ся магнитно-резонансная томография (МРТ), при 
помощи которой можно определить толщину хря-
щевой покрышки: более 3 см у детей или 2 см 
у взрослых является признаком злокачествен-
ной трансформации [22]. Отмечается также, что 
хондро саркома демонстрирует септальное усиле-
ние на контрастной МРТ, тогда как остеохондрома 
демонстрирует только периферическое усиление 
[17, 23]. Точная верификация диагноза осуществ-
ляется путем гистологического исследования. 

ДИАГНОСТИКА

Диагностика остеохондромы основывается на 
комплексном применении различных методов ви-
зуализации, которые позволяют точно определить 
характер образования, его размеры, расположение 
и взаимодействие с соседними анатомическими 
структурами. 

Обычно для установления диагноза доста-
точно классической рентгенографии, однако для 
оценки хрящевой покрышки, а также в случае 
расположения остеохондромы в сложных анато-
мических областях используются компьютерная 
томография (КТ), МРТ и ультразвуковое исследо-
вание (УЗИ).

Диагноз множественной остеохондромы осно-
вывается на сочетании двух или более рентгеноло-
гически документированных остеохондром, проис-
ходящих из юкста-метафизарной области длинных 
трубчатых костей, с положительным семейным 
анамнезом или без него [17].

Ключевыми рентгенологическими признаками 
остеохондромы являются непрерывность корти-
кального слоя и губчатого вещества между образо-
ванием и «материнской» костью, а также наличие 
хрящевой покрышки [6, 9, 25]. 

Рентгенография остается основным и наибо-
лее доступным методом диагностики остеохон-
дромы. Образование обычно варьирует в размере 
и состоит из коркового слоя и губчатого вещества, 
которые находятся в непрерывности с подлежа-
щей костью. При рентгенологическом исследова-
нии можно выявить следующие характерные при-
знаки:

• плавный переход контуров остеохондромы в 
контуры «материнской» кости, контуры могут 
быть четкими или несколько размытыми;

• прикрепление к кости в виде широкого основа-
ния («сидячая» остеохондрома) или через уз-
кую ножку (ножковая остеохондрома); в случае 
ножковидной остеохондромы можно наблюдать 
утолщение подлежащей кости в области при-
крепления образования [20];

• хрящевая покрышка остеохондромы на класси-
ческих рентгенограммах обычно неразличима, 
поскольку ее плотность аналогична плотности 
окружающих мягких тканей; однако возможна 
визуализация участков кальцификации хряще-
вой ткани в виде дуг или колец; чрезмерная 
кальцификация «хлопьевидного» типа позволя-
ет заподозрить онкотрансформацию;

• визуализация «тревожных» признаков, таких 
как нарушение контуров кортикального слоя, 
остеолитические очаги, зоны эрозии и деструк-
ции. 
Компьютерная томография дополняет клас-

сическую рентгенографию и позволяет получать 
более подробные изображения костных структур 
благодаря высокой разрешающей способности. Ак-
сиальные томографические срезы облегчают ин-
терпретацию поражений, расположенных в слож-
ных анатомических локализациях, таких как позво-
ночник, лопатка и таз. 

Особенности КТ при остеохондромах включают:
• высокую детализацию костных структур — КТ 

позволяет точно выявить мельчайшие анатоми-
ческие особенности опухоли, включая ее разме-
ры, форму, а также расположение в отношении 
других структур, таких как нервы и сосуды;

• возможность раннего выявления признаков 
агрес сивного роста опухоли;

• трехмерную реконструкцию — КТ позволяет 
создавать трехмерные модели, которые помога-
ют в планировании хирургического вмешатель-
ства и позволяют точно оценить пространствен-
ное расположение образования относительно 
других анатомических структур.
Магнитно-резонансная томография является 

высокоинформативным методом для визуализации 
точной морфологии остеохондромы и всех ранее 
описанных осложнений, особенно в случаях, когда 
необходимо оценить состояние окружающих мяг-
ких тканей и хрящевой покрышки. 

МРТ предоставляет следующие важные данные:
• Оценку хрящевой ткани — МРТ позволяет 

точно измерить толщину хрящевой покрыш-
ки на поверхности остеохондромы. Хряще-
вая покрышка имеет низкий/средний сигнал 
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на T1-взвешенных изображениях и высокий 
сигнал на T2-взвешенных изображениях из-за 
высокого содержания воды [11]. Толщина хря-
щевой покрышки более 3 см у детей или 2 см 
у взрослых указывает на развитие вторичной 
хондросаркомы [18, 22]. Другие особенности 
визуализации включают в себя лежащий выше 
образования тонкий ободок низкого сигнала, 
представляющий собой надхрящницу, и пери-
ферическое усиление после введения гадоли-
ния [6, 11, 23].

• Оценку прилегающих структур — МРТ помо-
гает выявить степень компрессии сосудисто-
нервных пучков и других важных анатомиче-
ских структур, таких как спинной мозг, мышцы 
и сухожилия, что может быть важно при плани-
ровании хирургического вмешательства.
Ультразвуковое исследование используется для 

визуализации хрящевой покрышки остеохондромы 
и оценки состояния окружающих мягких тканей. 
Этот метод имеет следующие преимущества:
• определение хрящевой покрышки — при УЗИ 

хрящевая покрышка остеохондромы будет ото-
бражаться как гипо эхогенная область, ограни-
ченная гиперэхогенной костью снизу и мягкими 
тканями или жировой клетчаткой сверху;

• с помощью УЗИ можно обнаружить сосудистые 
осложнения, такие как артериальный и веноз-
ный тромбозы, аневризма или псевдоаневриз-
мы; также УЗИ имеет большое значение в диа-
гностике бурсита.
Методы сцинтиграфии и позитронно-эмиссион-

ной томографии с фтордезоксиглюкозой (ФДГ-ПЭТ) 
являются дополнительными и применяются для диа-
гностики и дифференциальной диагностики хон-
дросарком. Сцинтиграфия исследует метаболическую 
активность опухоли и обнаруживает новые очаги кост-
ного поражения в случае метастазирования [7, 20, 28]. 

ЛЕЧЕНИЕ

В настоящее время не существует медикаментоз-
ной терапии МЭХ, хотя в будущем могут появиться 
биологические методы лечения: активно изучают-
ся свойства агонистов гамма-рецептора ретиноид-
ной кислоты (RARγ) [10]. RARγ — это ядерный 
рецептор, действующий как фактор транскрипции. 
Он играет важную роль в развитии и росте хряща. 
Иностранные доклинические исследования показа-
ли, что введение агонистов RARγ ингибирует гете-
ротопическую оссификацию у мышей и крыс [30].

Сегодня основой консервативного лечения яв-
ляется динамические наблюдение с помощью про-
ведения классической рентгенографии ежегодно 

или раз в два года. В случае появления жалоб или 
ускоренного роста образования предпочтительно 
проведение КТ и МРТ [8]. 

В большинстве случаев остеохондромы не тре-
буют специализированного лечения, если они не 
вызывают осложнений. Основными показаниями 
для хирургического удаления экзостозов являются: 
прогрессирующие симптомы боли или ограниче-
ние подвижности суставов, подозрение на злокаче-
ственную трансформацию, косметические дефек-
ты, вызванные большими образованиями, наруше-
ние функций соседних органов и тканей [29].

Если остеохондрома бессимптомна, операцию 
проводить не следует, так как риск осложнений, 
связанных с операцией, выше, чем связанных с 
образованием. У детей резекцию с целью предосте-
режения от повреждения зон роста предпочти-
тельно отложить до достижения скелетной зрело-
сти [20].

Полная резекция путем удаления экзостозов у 
основания кости с последующим удалением хряще-
вой покрышки и надхрящницы является операцией 
выбора. Если ложе резекции чистое и нет остатков 
хрящевой покрышки и надхрящницы, риск рециди-
ва крайне низок [32]. 

В случае злокачественной трансформации хон-
дросаркомы хирургическая резекция также являет-
ся методом выбора ввиду того, что вторичные хон-
дросаркомы в большинстве своем имеют низкую 
степень злокачественности. 

Роль адъювантной радиотерапии и химиотера-
пии при вторичных хондросаркомах не доказана, и 
их использование остается спорным [10, 20]. 

ПРОГНОЗ 

Прогноз остеохондром благоприятный, так как 
образования по своей природе доброкачественные. 
Частота местного рецидивирования после хирургиче-
ской резекции составляет менее 2%. Оценочный риск 
онкотрансформации составляет 1 и 10% для одиноч-
ных остеохондром и МЭХ соответственно [8, 32]. 

В случае развития вторичной хондросаркомы 
прогноз зависит от гистологической степени. 

ДИФФЕРЕНЦИАЛЬНАЯ ДИАГНОСТИКА

В ряде случаев важно отличать остеохондрому 
от других костных и хрящевых образований, а так-
же от патологий, которые могут имитировать остео-
хондрому по рентгенологическим или клиническим 
признакам. Дифференциальная диагностика наи-
более часто проводится с аномальной параостальной 
остеохондроматозной пролиферацией (остеофитами), 



◆ ВИЗУАЛИЗАЦИЯ В МЕДИЦИНЕ ТОМ 7   № 1   2025

42 ОБЗОРЫ 

ISSN 2658-6606 (Print) ISSN 2658-6592 (Online) 

остеомой, хондромой, надмыщелковой шпорой, ос-
сифицирующим миозитом, неправильно сросшим-
ся переломом и болезнью Педжета.

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ 

Пациент Д., 2008 года рождения (17 лет), наблю-
дается у травматолога-ортопеда в Консультативно-
диаг ностическом центре (КДЦ) Санкт-Петербургско-
го государственного педиатрического медицинского 
университета (СПбГПМУ) с 2013 года.

Впервые патологические изменения были заме-
чены в 2013 году, когда родители обратили внима-
ние на визуально определяемое образование кост-
ной плотности в области ребер слева. Спустя шесть 
месяцев у ребенка появилось интенсивно растущее 
образование в правой лопаточной области, что ста-
ло поводом для обращения в КДЦ СПбГПМУ. 

При первичном осмотре пациент жаловался на 
наличие образования в правой подлопаточной об-
ласти и дискомфорт при движениях. При объектив-
ном обследовании в области угла правой лопатки 
пальпировалось плотное образование размером 
4×3 см, пальпация безболезненная. Объем дви-
жений в правой верхней конечности сохранялся в 
полном объеме, однако при максимальной ампли-
туде движений в правом плечевом суставе паци-

ент испытывал дискомфорт. Были также выявлены 
множественные экзостозы ребер, бедренных ко-
стей, костей голени, плечевых и локтевых костей. 

Пациент был направлен в Национальный меди-
цинский исследовательский центр детской травмато-
логии и ортопедии имени Г.И. Турнера, где после об-
следования ему был установлен диагноз «множест-
венная экзостозная хондродисплазия». В 2017 году, 
в возрасте 9 лет, ему было рекомендовано плановое 
оперативное лечение, в ходе которого была проведе-
на резекция экзостоза переднего отрезка VII ребра 
слева и краевая резекция правой лопатки. 

С 2017 года пациент находится под динамиче-
ским наблюдением у ортопеда. 

В начале 2024 года, в возрасте 16 лет, пациент 
вновь обратился в КДЦ с жалобами на болезнен-
ность при пальпации экзостоза в нижней трети 
правого бедра, а также ограничение движений в су-
ставах нижних конечностей в виде нарушения отве-
дения бедер и сгибания правого коленного сустава. 

Проведена рентгенография коленных суставов 
в прямой проекции и левого в боковой — соотно-
шения в суставах не нарушены. Суставные щели не 
изменены. Определяются множественные экзосто-
зы правой и левой бедренных костей — в проекции 
дистального метадиафиза справа и слева, по меди-
альной и латеральной поверхностям, и в проекции 

Рис. 1. Рентгенограмма коленных суставов в прямой про-
екции 

Fig. 1. X-ray of the knee joints in direct projection

Рис. 2. Рентгенограмма левого коленного сустава в боко-
вой проекции 

Fig. 2. X-ray of the left knee joint in lateral projection
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Рис. 5. Рентгенограмма поясничного и крестцового отде-
лов позвоночника в боковой проекции 

Fig. 5. X-ray of the lumbar and sacral spine in lateral projection

Рис. 3. Рентгенограмма грудного отдела позвоночника в 
прямой проекции 

Fig. 3. X-ray of the thoracic spine in direct projection

Рис. 4. Рентгенограмма поясничного и крестцового отде-
лов позвоночника в прямой проекции 

Fig. 4. X-ray of the lumbar and sacral spine in direct projection

проксимальных метадиафизов костей голеней, по 
медиальной и латеральной поверхностям (рис. 1, 2; 
см. красные стрелки). 

На рентгенограммах поясничного и крестцового 
отделов позвоночника в прямой и правой боковой 
проекциях стоя, а также грудного отдела в прямой 
проекции, определяется крупный экзостоз по верх-
нему краю правой подвздошной кости с неровны-
ми контурами, нельзя исключить экзостозы крыла 
левой подвздошной кости, экзостоз левой лопатки 
в нижнем отделе, деформация тела правой лопатки 
по внутреннему краю. Участок разрежения кост-
ной ткани по переднему отрезку VII ребра слева, 
нижний контур ребра на этом уровне неровный, 
с козырьками (рис. 3–5; см. красные обозначения). 

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Наследственные заболевания скелета представ-
ляют собой важную группу патологий, обуслов-
ленную генетическими мутациями, которые могут 
значительно повлиять на качество жизни пациента. 
Остеохондрома как одна из самых распространен-
ных форм таких заболеваний требует внимательно-
го подхода к диагностике и лечению. 
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Хотя большинство остеохондром протекает бес-
симптомно, возможно развитие различных ослож-
нений, включая сдавление сосудисто-нервных пуч-
ков, деформации костей и злокачественную транс-
формацию. По оценкам специалистов, последнее 
встречается примерно в 1% солитарных остеохонд-
ром и в 10% случаев множественной экзостозной 
хондродисплазии. 

Вновь появившаяся боль, рост образования по-
сле достижения скелетной зрелости, неровность 
края, рассеянные кальцификации, очаги деструк-
ции, эрозия соседних костей, толщина хрящевой 
покрышки >2 см у взрослых или >3 см у детей яв-
ляются признаками онкотрансформации. 

Несмотря на то что классической рентгеногра-
фии обычно достаточно для диагностики остеохонд-
ром, дополнительные методы визуализации, такие 
как КТ и МРТ, полезны для оценки поражений, 
расположенных в сложных областях, осложнений и 
оценки толщины хрящевой покрышки. 

Важно, чтобы пациенты с этим заболеванием 
находились под регулярным динамическим наблю-
дением, а в случае необходимости проводилась хи-
рургическая резекция. 
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