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Непрерывное профессиональное образование

The lecture analyzes modern knowledge about etiology, key mechanisms of pathogenesis, clinical manifestations, types, diagnostic 
methods and treatment strategy of chordoma (tumor from notochordal cells). To assess the retention of the lecture material, a case 
problem and multiple-choice test questions are given.
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ВВЕДЕНИЕ
Хордома (сhordoma) — злокачественная опухоль 

из клеток нотохорды. Это новообразование выделено 
экспертами Всемирной организации здравоохранения 
в 2000 г. и отнесено к числу самых редких онкологи-
ческих заболеваний [1]. Степень злокачественности 
хордомы определяется как «3» (максимальная по при-
нятой градации [1]). Опухоль выявляется с частотой 
1 случай на 1 000 000 населения в год [1]. По данным 
Института нейрохирургии имени Н.Н. Бурденко, средний 
возраст больных хордомами основания черепа состав-
ляет 40 лет. При этом в 10% случаев хордома развивает-
ся в детском возрасте, 86% пациентов составляют лица 
в возрасте от 18 до 65 лет и 4% — старше 65 лет [2].

В связи с недостатком информации по этому забо-
леванию и относительно медленным развитием кли-
нических симптомов диагностика хордомы вызывает 
определенные трудности. В настоящее время прово-
дятся многочисленные исследования, направленные на 
поиски эффективного способа диагностики хордомы на 
ее ранних стадиях [1, 3].

Поскольку лучевая и химиотерапия хордомы не дают 
должного терапевтического эффекта [3], в настоящее 
время единственным способом лечения остается резек-
ция опухоли вместе с ее капсулой. Однако, учитывая наи-
более частую локализацию опухоли в основании черепа 
[3], хирургическое вмешательство может повлечь за 
собой множественные осложнения, связанные с нару-
шениями иннервации и кровоснабжения ряда органов 
вследствие повреждения нервов и сосудов, проходящих 

через большое затылочное отверстие, заднюю черепную 
ямку и яремные отверстия [3]. В связи с этим рациональ-
нее было бы использовать для лечения хордомы методы 
химио- и радиотерапии.

Сложности диагностики и отсутствие оптимальной 
стратегии консервативного лечения делают хордому до 
настоящего времени крайне тяжелым и почти неизле-
чимым заболеванием. В связи с этим необходимо даль-
нейшее изучение этой редкой формы патологии с целью 
повышения эффективности ранней диагностики, лечения 
и, соответственно, продолжительности и качества жизни 
пациентов с хордомой. 

ХОРДОМА
Характеристика понятия

и классификация хордом

Хордома — это первичное злокачественное новооб-
разование из клеток нотохорды (с греч. noton — спина, 
chorde — струна), представляющее собой клеточный тяж 
или временный скелет зародыша. В норме он устраняется 
к 8-й нед внутриутробного развития [3, 4]. Однако у неко-
торых людей клетки нотохорды остаются в основании 
черепа и в позвонках [4]. Именно из них впоследствии 
может развиться опухоль. Важно то, что нотохорда выпол-
няет не только роль временного скелета эмбриона. В ее 
клетках синтезируются белки, необходимые для правиль-
ной закладки тканей будущего плода [4].

Для хордом характерны скопления крупных серо-
белых вакуолизированных клеток, разделенных фиброз-
ными перегородками на дольки. Клетки окружены вне-
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клеточным базофильным матриксом, богатым муцином 
и гликогеном. Этот гистологический признак и лег в осно-
ву гипотезы о нотохордальном происхождении хордомы 
[5]. Известно, что клетки нотохорды часто обнаружива-
ются в организме человека, однако малигнизации они 
подвергаются редко [6]. Как правило, эти клетки остаются 
«спящими», а их злокачественную трансформацию могут 
вызвать различные эндогенные и экзогенные факторы, 
например неблагоприятные экологические условия, про-
воцирующие онкогенные мутации [6].

Изучением хордом начали заниматься в 1919 г., после 
того E. Daland описал 16 случаев хордомы, подтвержден-
ных клинически и морфологически [7]. Эта опухоль мягкой 
консистенции, с участками некроза, растет в виде доль-
чатого узла с капсулой. При световой микроскопии в хор-
доме обнаруживаются полиморфизм клеток и гиперхро-
мия ядер с множественными митозами [8]. В настоящее 
время выделяют 3 вида хордомы [9], каждый из которых 
имеет характерные гистологические особенности:
• классическая (около 70% всех случаев): в большин-

стве случаев опухоль имеет вид окруженного капсулой 
узла с зонами инфильтрации в окружающую ткань; 
клетки хордомы различаются по форме и размеру; 
в строме опухоли большое количество сосудов, очагов 
некроза и кровоизлияний имеет 3 степени дифферен-
цировки — высокую, среднюю и низкую;

• хондроподобная (около 25% всех случаев): гистоло-
гически в опухоли выявляются хондроидные зоны 
различного размера с веретенообразными вакуоли-
зированными клетками; 

• недифференцированная (3–5% всех случаев): опу-
холь, сочетающая признаки классической ее разно-
видности и малигнизированной; она отличается очень 
быстрым ростом, а также ранним метастазированием 
в лимфоузлы и различные органы [5].

Этиология и патогенез хондромы

Образованию хордомы, как и любой другой злокаче-
ственной опухоли, предшествует процесс трансформации 
нормальных клеток в злокачественные под действием 
различных эндогенных и экзогенных канцерогенных фак-
торов. Под их влиянием экспрессируются протоонкогены, 
ингибируются антионкогенные факторы и механизмы 
репарации измененных участков ДНК, подавляется экс-
прессия генов-супрессоров и генов, активирующих апоп-
тоз [10, 11]. Одним из факторов риска возникновения 
хондромы является состояние иммунодефицита, преиму-
щественно клеточного [10].

Хордому относят к группе опухолей скелета, многие 
из которых в целом хорошо изучены (пример, саркома 
Юинга и хондробластома). Существует ряд характерных 
для этой группы общих факторов риска: дизэмбриональ-
ные нарушения, воздействие лучевых и химических фак-
торов в анамнезе [11].

Так, у 6% больных туберкулезом костей и анкило-
зирующим спондилитом, лечившихся радием (224Ra), 
была диагностирована остеосаркома [12]. Вместе с тем 
наследственный фактор риска развития хордомы не уста-
новлен. Чаще всего эти опухоли возникают спонтанно [6].

Как известно, в процессе малигнизации клеток любой 
ткани выделяют 3 этапа — инициацию, промоцию и опу-
холевую прогрессию. В ходе этих этапов происходят:
• активация клеточных или вирусных онкогенов, 

вызывающих рост и пролиферацию поврежденных 
клеток;

• нарушение дифференцировки неопластических 
клеток;

• появление множественных мутаций онкогенно транс-
формированных клеток, что отражает суть опухолевой 
прогрессии;

• экспрессия опухолевыми клетками факторов роста;
• изменение фенотипа малигнизированных клеток в свя-

зи с потерей или приобретением новых антигенов;
• изменение количества и структуры рецепторов;
• формирование резистентности опухолевых клеток 

к нервным и гуморальным влияниям, иммунному воз-
действию и лекарственным средствам [10, 13].
В популяции злокачественных клеток любой опухоли, 

в том числе и хордомы, существует иерархия, при этом 
пролиферирует пул так называемых стволовых клеток 
опухоли [13]. По мере накопления дополнительных гене-
тических изменений происходит нарастание морфоло-
гических, функциональных и метаболических отклоне-
ний — признаков опухолевого атипизма клеток: они 
активно делятся; инвазируют в окружающие ткани, раз-
рушая их; формируют отдаленные метастазы [10]. При 
развитии хордомы выявлено увеличение в ее клетках 
частоты геномных и хромосомных мутаций [14], а также 
аномалий форм и размеров клеток [8]. Показано также, 
что при развитии хордомы имеет место нарушение про-
цесса реализации сигнала к клеточной дифференци-
ровке [15]. Активированная тирозинкиназа индуцирует 
процесс фосфорилирования белков, активацию протеин-
киназы С и связывание белков RAS с гуанозинтрифосфа-
том (ГТФ). В условиях патологии структура и функции RAS 
нарушаются. Наиболее часто следствием такой мутации 
является непрерывная пролиферация клеток хордомы 
[15]. Генерация злокачественными клетками хордомы 
митогенных сигналов происходит, в частности, за счет 
продукции фактора роста эндотелия сосудов (VEGF) [16] 
и эпидермального фактора роста (EGF) [17]. 

Кроме того, инициатором злокачественного роста при 
развитии хордомы является белок NGAL — нейтрофиль-
ный желатиназоассоциированный липокалин [16]. NGAL 
может выступать в качестве как донора железа, оказывая 
ренально-протективное действие, так и хелатора железа, 
ингибируя эритропоэз. В норме этот белок связывается 
с матриксной металлопротеиназой-9 (ММП-9) — фермен-
том, обеспечивающим ремоделирование соединительной 
ткани и метаболизм тканевого матрикса. При взаимодей-
ствии NGAL с ММП-9 активируются процессы репарации 
поврежденного нормального эпителия, однако в пато-
логически измененных клетках связывание этих белков 
нарушается, что ведет к инициации опухолевого роста 
и метастазированию [18]. При этом нарастание синтеза 
NGAL ассоциирует с повышенным уровнем MMП-9, что 
и наблюдается при росте хордом [16].

В 2007 г. начала работу организация Chordoma 
Foundation, занимающаяся изучением именно нотохорды. 
Эта организация в своих периодических отчетах приво-
дит результаты многочисленных исследований этиологии 
и патогенеза хордом [19]. Так, доказан факт изменений 
именно в геноме как важного фактора риска развития 
хордомы. Более чем у 95% больных с этой опухолью выяв-
лена замена нуклеотида в гене синтеза белка brachyury — 
эмбрионального транскрипционного фактора, кодируе-
мого геном Т [20]. Результаты исследований показали, что 
этот ген закономерно обнаруживается в геноме клеток 
хордомы при высоком уровне экспрессии белка р53 [20]. 
При этом за пределами опухоли, в здоровых клетках, экс-
прессии этого гена не наблюдается [20]. В норме белок 
brachyury стимулирует движение клеток и способству-
ет их адгезии, однако если структура белка изменена, 
риск развития хордомы повышается почти в 5 раз [20]. 
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Кроме того, по статистике, опубликованной Chordoma 
Foundation, экспрессия генов TSC1 и TSC2 также может 
выступать в качестве предрасполагающего фактора воз-
никновения хордомы [19]. Продуктами экспрессии этих 
генов являются белки гамартин и туберин, ассоциирован-
ные с клеточной мембраной и оказывающие влияние на 
процессы дифференцировки клеток и регуляции клеточ-
ного цикла [20].

Клиническая картина хордомы

Основным и наиболее частым клиническим симпто-
мом злокачественных новообразований костей является 
боль в зоне роста хордомы (у 70% пациентов) [21, 22]. 
У юношей и мужчин может нарушаться эректильная функ-
ция [21]. В случае если хордома локализована в области 
основания черепа, пациентов, как правило, беспокоят 
головная боль и головокружение, ухудшение зрения, 
нарушения глотания, изменение голоса [21]. Боль обыч-
но носит хронический характер. В некоторых случаях 
отмечается временный положительный эффект от ману-
альной терапии [21]. Как и при любом другом онко-
логическом заболевании, при хордоме наблюдается 
значительная потеря массы тела, на фоне которой боль 
усиливается [21].

При хордомах нередко наблюдаются слабовыражен-
ные признаки паранеопластического синдрома как про-
явление системного воздействия опухоли на организм 
[21, 22]. Растущая опухоль вызывает изменения функций 
нервной, эндокринной и иммунной систем, нарушая мета-
болические процессы в организме. Вещества, выделяе-
мые опухолевыми клетками, повреждают биологические 
мембраны и вызывают пойкилоцитоз. Вне зависимости 
от локализации опухоли в крови появляются эхиноциты — 
эритроциты сферической формы, имеющие на плазмо-
лемме множественные заостренные выросты (спикулы) 
[22]. В период интенсивного опухолевого роста их число 
увеличивается в связи с избыточной активацией реакций 
перекисного окисления липидов, нарушая фосфолипид-
фосфолипидные и фосфолипид-белковые соотношения, 
что приводит к гемолизу эритроцитов и развитию анемии 
[22]. В результате продуцирования злокачественными 
клетками специфических биологически активных веществ 
(цитокинов, ферментов, гормоноподобных соединений 
и др.) в организме нарушаются метаболизм и физиоло-
гические функции, характеризующиеся такими синдро-
мами, как тромбогеморрагический, иммунодепрессия, 
недостаточность кровообращения, пониженная толерант-
ность к глюкозе, мышечная дистрофия, прогрессирующая 
раковая кахексия, дерматозы [23].

Диагностика хордомы

Для выявления хордомы необходимо тщательное 
неврологическое обследование, а также использование 
лучевых методов исследования (рентгенография, ком-
пьютерная томография, магнитно-резонансная томогра-
фия). Из методов лучевой диагностики наиболее инфор-
мативными признаны магнитно-резонансная (МРТ) 
и компьютерная (КТ) томография [24]. В настоящее время 
применяется такая технология исследования, как объем-
ная сегментация. Эта технология позволяет определить 
размеры опухоли в трех измерениях на МРТ или КТ, что 
важно для выявления локализации и масштаба пораже-
ния кости [24].

Необходимым для постановки диагноза исследова-
нием является биопсия опухоли [25]. Методом иммуно-
гистохимии в образцах хондромы обнаруживают специ-
фический для нее белок brachyury, а также, используя 

моноклональные антикератиновые и антиэпителиальные 
антитела, определяют наличие цитокератинов [25].

Молекулярные цитогенетические исследования, пре-
жде всего метод сравнительной геномной гибридизации, 
позволяют выявить количественные изменения в гено-
ме при хордомах. При них наблюдаются хромосомные 
аберрации, характеризующиеся вставками и делециями, 
которые можно обнаружить в самых разных участках 
хромосом. Увеличение хромосомного материала чаще 
всего регистрируется в таких локусах хромосом, как 7q 
(42%), 12q (21%), 17q (21%), 20q (27%) и 22q (21%) [15]. 
Укорочение цепей ДНК обнаруживается в участках 1p 
(21%), 3p (36%), 4q (27%), 10q (21%) и 13q (24%) [15]. 
Отмечается, что хордомам более свойственны делеции, 
чем вставки [15].

Особенности лечения хордом

Основные трудности в лечении хордомы связаны с ее 
высокой резистентностью к методам лучевой и химио-
терапии [3, 6]. Использование алкилирующих агентов 
и алкалоидов неэффективно, особенно в отношении 
дедифференцированных хордом [6].

Основным методом лечения пациентов с хордо-
мой остается резекция опухоли с капсулой в сочета-
нии с последующим курсом радиотерапии [26]. Однако 
такая тактика лечения является предметом дискуссии 
среди специалистов: одни считают необходимым одно-
моментное удаление опухоли [26], другие выступают за 
поэтапное хирургическое лечение [27]. Последние сумели 
добиться положительного результата лечения, проводя 
повторные операции по частичной резекции растущей 
опухоли [27]. Целью операций при этом является сохра-
нение оптимального неврологического статуса пациен-
та [27]. Применение радиотерапии после оперативного 
вмешательства позволяет значительно снизить риск раз-
вития метастазов [28].

Допускается, что радиорезистентность хордомы свя-
зана с эндогенными механизмами репарации ДНК, 
которые способствуют выживанию клеток при лучевой 
нагрузке [29]. Эти механизмы обеспечиваются, в част-
ности, серин/треониновой киназой и белком RAD51. 
В ткани хордомы, в сравнении с окружающей здоровой 
тканью, уровень RAD51 значительно выше [29]. Путем 
гомологичной рекомбинации RAD51 восстанавливает 
разрыв, используя в качестве образца похожую или иден-
тичную молекулу ДНК. Этот механизм репарации является 
наиболее точным, но он возможен лишь в определенных 
фазах клеточного цикла [30].

Малая восприимчивость хордом к лучевым воздей-
ствиям может быть обусловлена влиянием онкогена 
BCL-2 [12]. Белок BCL-2, синтез которого значительно 
повышается при хордомах [12], способен тормозить про-
цесс апоптоза, вызываемый фактором транскрипции 
р53 в ответ на генотоксические воздействия. При гипер-
экспрессии BCL-2 клетки приобретают устойчивость 
и к химиопрепаратам [12].

Развитие таргетного направления терапии неопла-
зий сопровождалось появлением новых альтернативных 
методов лечения хордом, сочетающих полихимиотерапию 
и введение ингибиторов тирозиновых и серин/треони-
новых протеинкиназ. Результаты таких методов воздей-
ствия оказались эффективнее селективного примене-
ния полихимиотерапии, однако клиническое улучшение 
наблюдалось только в отдельных случаях. При этом пяти-
летняя выживаемость составила 65% [31].

В качестве метода лечения хордомы было пред-
ложено применение фотодинамического воздействия 
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с использованием в качестве фотосенсибилизатора 
5-аминолевулиновой кислоты (5-АЛК). Для оценки чув-
ствительности к фотодинамической терапии клетки 
хордомы помещают в 96-луночные планшеты (панели) 
с градуированными дозами 5-АЛК (0–50 мкг/мл) по 30 
(высокая плотность клеток) или 15 (низкая плотность 
клеток) тысяч клеток в каждой. Впоследствии клет-
ки подвергают лазерному излучению длиной 635 нм 
(18,75 Дж/см2). Выживаемость клеток измеряется через 
24 ч после облучения лазерным светом с помощью ана-
лизатора WST-1. Полученные результаты показали, что 
фотодинамическая терапия 5-АЛК способна приводить 
к гибели клеток хордомы [32].

В настоящее время существуют методы лучевой тера-
пии, обеспечивающие высокую дозу облучения в области 
мишени в основании черепа с использованием стерео-
таксической техники [27]. Такой метод позволяет воз-
действовать на опухоль прицельно, и, что самое глав-
ное, один сеанс способен заменить длительные курсы 
лучевой терапии. Эффект от стереотаксической терапии 
сравним с воздействием гамма-ножа на опухоль (гамма-
нож относится к методам радиохирургии; в его основе 
лежит местное облучение новообразования сфокусиро-
ванным радиоактивным пучком, исходящим более чем 
из 200 излучателей). Максимальный эффект достигается 
в точке схождения всех пучков, и точкой этой должна 
стать непосредственно опухоль [33].

Прогноз

При раннем выявлении хордомы и проведении адек-
ватного комплексного лечения прогноз, как правило, 
благоприятный.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Хордома — злокачественное новообразование 

костей скелета, возникающее под действием эндо- 
и экзогенных канцерогенов из клеток нотохорды. В 10% 
всех случаев заболевания хордома выявляется у детей. 
Наиболее информативными методами диагностики опу-
холи считаются магнитно-резонансная и компьютерная 
томография в сочетании с цитогенетическими и имму-
ногистохимическими методами исследования биоптата 
опухоли. Эффективным способом лечения хордомы явля-
ется ее резекция (вместе с капсулой) в комбинации 
с курсом последующей стереотаксической радиотерапии. 
Необходимо дальнейшее исследование этиопатогенеза 
хордомы с целью разработки эффективных методов ее 
профилактики, раннего выявления и лечения.
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СИТУАЦИОННАЯ ЗАДАЧА К ЛЕКЦИИ
Мальчик А., 9 лет, поступил в отделение нейрохирургии 

в связи с жалобами на боли в шейном отделе позвоноч-
ника, беспокоящие его на протяжении 2 мес. На МРТ 
визуализировали обширную опухоль от нижней части 
ската черепа до второго шейного позвонка включитель-
но, примыкающую к продолговатому мозгу и проходящую 
через большое затылочное отверстие. Размеры опухоли 
35×15×10 мм. Ребенку выполнены две последователь-
ные операции. Визуально ложе опухоли после ее удале-
ния было заполнено жировой и мышечной тканями. 

Заключение патоморфолога: при световой микро-
скопии опухоль состоит из тяжей и цепочек округлых 
клеток среднего размера с большим числом вакуолей 
в цитоплазме; иммуногистохимически — положительная 
реакция на цитокератины (KL1+), эпителиальные (EMA+) 
и мезенхимальные (PS100) антигены.

На МРТ, выполненной после операции, в спинно-
мозговом канале выявлены множественные небольшие 
остаточные очаги опухоли. Рекомендован курс высоко-
дозной фокусированной на опухолевые очаги лучевой 
терапии (комбинированная программа фотон-протон-
терапии). После курса лучевого воздействия состояние 
пациента А. было удовлетворительным, сопровождалось 
слабыми головными болями, тошнотой, мукозитом, что 
корректировалось коротким курсом лечения стероидны-
ми препаратами. 

В течение последующих 106 мес после лучевой тера-
пии состояние ребенка А. было хорошим: отмечалось 
небольшое отклонение шеи от сагиттальной линии, свя-
занное с легкой радиационно-индуцированной атрофией 
С1 и затылочной кости. При МР-исследовании обнаружена 

локальная опухоль вдоль стенки глотки. Проведена резек-
ция новообразования, за которой последовал второй курс 
лучевой терапии. При микроскопии удаленной опухоли 
обнаружены «пузырные» клетки; при иммуногистохимиче-
ском исследовании — положительная реакция на цитоке-
ратины (KL1+), эпителиальные (EMA+) и мезенхимальные 
(PS100) антигены. В течение одного года пациент А. чув-
ствовал себя удовлетворительно, после чего появились 
неврологические симптомы. Через некоторое время паци-
ент скончался на фоне кровотечения из ротовой полости.

ВОПРОСЫ
1. Учитывая жалобы А. и результаты исследований, раз-

витие какой формы патологии можно предположить 
у него?

2. Результаты каких проведенных исследований позво-
ляют сделать окончательное заключение об этом?

3. Можно ли утверждать, что у А. опухолевый процесс, 
развившийся через 106 мес после удаления первич-
ной опухоли, является метастазом / еще одной опухо-
лью / рецидивом? Обоснуйте свой ответ.

4. Какие механизмы противоопухолевой защиты орга-
низма неэффективны у А. и почему?

ТЕСТОВЫЕ ЗАДАНИЯ К ЛЕКЦИИ
Примечание. (1) — в круглых скобках рядом с вопро-

сом указано число правильных ответов.

1. Наиболее доказанной причиной хордомы считает-

ся канцероген: (1)

1) химической природы (в том числе цитостатических 
препаратов)
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2) физической природы (ионизирующее излучение)
3) биологической природы (ДНК- и РНК-содержащих 

вирусов) 

2. «Ускользание» клеток хордомы от уничтожения 

факторами системы иммунобиологического над-

зора может быть: (3) 

1) антигенное упрощение клеток опухоли
2) наличие у клеток хордомы эмбриональных антигенов 
3) нарушение экспрессии антигенов главного комплекса 

гистосовместимости
4) появление в крови блокирующих антител
5) толерантность организма к дифференцировочным 

антигенам опухоли
6) снижение активности Тreg-лимфоцитов 
7) активация Тh1-лимфоцитов
8) снижения эффективности механизмов клеточного 

иммунитета
9) наличие в крови опсонизирующих иммуноглобулинов 

3. Фактами, способствующими активации проли-

феративной активности клеток хордомы, явля-

ются: (3)

1) экспрессия протоонкогенов 
2) утрата ГТФ-азной активности белком RAS
3) повышение экспрессии гена Т и, соответственно, син-

теза эмбрионального транскрипционного фактора 
белка brachyury

4) снижение активности ферментов системы репаратив-
ного синтеза ДНК

5) снижение экспрессии проапоптотических факторов 
(например, белка р53)

6) повышение активности антиапоптотических факто-
ров, в частности белка BCL-2 

4. Для хордомы свойственны: (2)

1) высокая степень дифференцировки клеток 
2) экспансивный рост
3) инфильтративный рост
4) рецидивирование

5. Морфологический атипизм хордомы характеризу-

ется наличием в ней клеток: (1)

1) Сезари
2) Рид-Березовского-Штернберга
3) LE-клеток 
4) напоминающих пузырьки с мелкими гиперхромными 

ядрами и большими вакуолями в цитоплазме 

6. Для клеток хордомы характерны следующие чер-

ты метаболического атипизма: (4)

1) увеличение захвата глюкозы
2) активация захвата аминокислот, а также количествен-

ные и качественные изменения синтеза белков
3) снижение эффективности анаэробного гликолиза
4) активация анаэробного гликолиза
5) отсутствие качественных и количественных измене-

ний белкового обмена
6) активация обмена нуклеиновых кислот 

7. Рецидивированию хордомы способствуют: (1)

1) действие химиотерапевтических препаратов
2) наличие небольших остаточных очагов из клеток ното-

хорды
3) повторные эпизоды радиотерапии
4) вирусные инфекции

8. Высокая резистентность клеток хордомы к радио-

терапии обусловлена: (2) 

1) высокой степенью дифференцировки клеток 
2) повышением активности антиапоптотических факто-

ров, в частности белка BCL-2
3) снижением активности ферментов системы репара-

тивного синтеза ДНК
4) повышением активности ферментов системы репара-

тивного синтеза ДНК, в частности белка RAD51

9. Онкобелками, характерными для хордомы, явля-

ются: (5)

1) белок р53
2) белок brachyury
3) белок BCL-2
4) цитокератины 
5) эпителиальные антигены EMA
6) регулятор клеточного цикла, клеточной дифферен-

цировки и процессов взаимодействия цитоскелета 
с мембраной антиген PS-100 

10. Наиболее эффективными методами лечения хор-

домы являются: (2) 

1) хирургический метод
2) сочетание хирургического метода со стереотаксиче-

ской лучевой терапией 
3) стереотаксическая лучевая терапия
4) сочетание хирургического метода с классической 

лучевой терапией 

ВАРИАНТЫ ОТВЕТОВ НА ВОПРОСЫ 
К СИТУАЦИОННОЙ ЗАДАЧЕ

1. У А. новообразование, являющееся хордомой. 
2. Окончательное заключение о наличии хордомы сде-

лано на основании жалоб А. (боли в шейном отделе 
позвоночника); результатов МРТ (наличие обширной 
опухоли от нижней части ската черепа до второго 
шейного позвонка, проходящей через большое заты-
лочное отверстие); результатов морфологического 
исследования (наличие характерных микроскопиче-
ских признаков опухоли: тяжи и цепочки округлых 
пузыреобразных клеток с широкой вакуолизирован-
ной цитоплазмой); иммуногистохимических данных 
[положительная реакция на эпителиальные (KL1+, 
EMA+) и мезенхимальные (PS100) антигены].

3. Опухолевый процесс, развившийся через 106 мес 
после удаления первичной опухоли, является реци-
дивом. Обоснованием этого заключения являются 
локализация опухоли в месте ее удаления (непол-
ного!); те же гистологические и иммуногистохимиче-
ские признаки, что и у удаленного новообразования. 

4. У А. неэффективны антиканцерогенные (в ответ на 
воздействие канцерогена на геном клетки), антимута-
ционные (недостаточность ферментов системы репа-
ративного синтеза ДНК) и антицеллюлярные (низкая 
активность клеточного звена иммунитета) механизмы 
противоопухолевой защиты организма.

ОТВЕТЫ К ТЕСТОВЫМ ЗАДАНИЯМ

1 — 2 2 — 2, 5, 8

3 — 2, 3, 6 4 — 3, 4

5 — 4 6 — 1, 2, 4, 6

7 — 2 8 — 2, 4

9 — 2, 3, 4, 5, 6 10 — 2, 3


