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Гигантоклеточные поражения (ГКП): 

ü  Гигантоклеточная опухоль (ГКО) 
ü  Гигантоклеточная репаративная 
гранулема (ГКРГ) 

ü  Аневризмальная костная киста (АКК) 
ü  Неоссифицирующая фиброма (НОФ) 
ü  Хондробластома 
ü  Гистиоцитоз из клеток Лангерганса 
ü  Гиперпаратиреоидизм (Brown tumor) 
ü  Херувизм 
ü  Классическая остеосаркома (giant-cell 

rich, chondroblastoma-like and 
osteoblastoma-like variants) 

ü  Другие… 



Проанализировано 955 случаев опухолей костей у детей и 
подростков с 2009 по октябрь 2017 г. 

ГКП были выявлены у 223 пациентов (23,4%). 
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ГКО у детей и подростков 

Доброкачественная, локально агрессивная опухоль кости, 
состоящая из мононуклеарных клеток и гигантских многоядерных 
остеокластоподобных клеток. 

Более половины всех случаев регистрируются на 3-й и 4-й декадах жизни. 

У детей данная опухоль встречается крайне редко (менее 2%), 
в основном, в подростковом возрасте. 

 В большинстве случаев ГКО возникает в метафизарно-
эпифизарной зоне длинных трубчатых костей. У подростков чаще 
в области метафиза в непосредственной близости к эпифизарной 
ростковой пластинке. 

В редких случаях (от 1 до 6%) возможны метастазы в легкие. 



ГКО у детей и подростков, лучевая диагностика 

ü  Эпифизарно-метафизарная 
локализация. 

ü  Литический интрамедуллярный, 
эксцентричный очаг поражения. 

 
ü  Поражена ростковая зона. 
 
ü  Медуллярный край хорошо 
ограничен, может иметь "moth-eaten" 
вид, обычно не склерозирован. 

 
ü  Часто вторичные кистозные 
изменения (aneurysmal bone cyst-like 
changes). 

 
ü  После терапии RANKL ингибиторами 
может возрастать доля 
склеротических изменений. 



ГКО у детей и подростков, макроскопическое 
исследование 



H&E, scan x7,6 

ГКО, гистологическое исследование 



H&E, scan x23,8 H&E, scan x27 

ГКО, гистологическое исследование 



ГКО у детей и подростков, иммунофенотип: 

Giant cells: Mononuclear 
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P63, x350, scan 



ГКО после терапии денозумабом: 

H&E, scan x21 



ГКО у детей и подростков: НОВОЕ! 

 В 2013 году Sam Behjati et al. опубликовали данные исследования о 
наличии драйверных мутаций при ГКО (H3F3A) и ХБ (H3F3B). Было 
показано, что 92% ГКО (49 из 53) несут мутацию H3.3 в H3F3A. 



Гигантоклеточная репаративная гранулема 
(ГКРГ) у детей и подростков: 

 Доброкачественное внутрикостное гигантоклеточное поражение 
(опухоль), наиболее характерное для верхней и нижней челюсти и мелких 
костей добавочного скелета (кисти и стопы). 

ГКРГ с поражением челюстей обычно встречается у детей и 
подростков (первые две декады жизни). 
Поражение мелких костей кистей и стоп в более старших возрастных 
группах (???). 

У детей ГКРГ встречается также в рамках различных синдромов: 
 
1.  Херувизм (аутосомно-доминантное наследственное заболевание, 
картированное на хромосоме 4p16.3). 

2.  Нейрофиброматоз 1 типа. 
3.  Синдром Нунан. 



ГКРГ у детей и подростков 



ГКРГ у детей и подростков 

ü  20 случаев 

ü  Мальчики/Девочки 10/10 
 
ü  Возраст от 5 до 17 лет 
ü  Локализация: 
     Нижняя челюсть – 9 
     Верхняя челюсть – 10 
     Лобная кость – 1 
ü  Ретроспективно в 3 случаях рецидив (15%) 
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Распределение по возрасту: 



Херувизм у детей и подростков 

ü  3 случая 
 
ü Мальчики/Девочки 

1/2 
 
ü  Возраст от 3 до 16 лет 

3 



H&E, scan 

H&E, scan 

H&E, scan 

H&E, scan 

ГКРГ, гистологическое исследование 



ГКРГ, гистологическое исследование 

H&E, scan 



ГКРГ у детей и подростков: НОВОЕ! 

ГКРГ кистей и стоп в 8 из 9 случаев содержала перестроенный USP6 ген. 

 
1.  Термин ГКРГ должен быть ограничен для использования 
только при локализации образования в челюстях. 

 
2.  Случаи ГКРГ мелких костей кистей и стоп было 
рекомендовано переквалифицировать в солидный вариант 
АКК. 



Аневризмальная костная киста (АКК) 

ü  68 случаев (7 солидный вариант) 
 
ü Мальчики/Девочки 33/35 
 
ü  Возраст от 2 до 18 лет    
 
ü  Ретроспективно 3 локальных рецидива  
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Аневризмальная костная киста 

Классический Солидный 



H&E, scan 

АКК, солидный вариант 



Неоссифицирующая фиброма 
(метафизарный фиброзный дефект) 

ü  50 случаев 
 
ü Мальчики/Девочки 21/29 
 
ü  Возраст от 5 до 18 лет 
 
ü Патологический перелом 4 случая (8%) 
 
ü Локальный рецидив 2 случая (4%) 
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Неоссифицирующая фиброма 
(метафизарный фиброзный дефект) 



НОФ, гистологическое исследование  

H&E, scan 



Гистиоцитоз из клеток Лангерганса (ГКЛ) 

ü  47 случаев 
ü Мальчики/Девочки 25/22 
ü  Возраст от 4 месяцев до 16 лет   
ü Монооссальное поражение – 39 случаев 

(в 4 случаях локализация неизвестна) 
 
ü Полиоссальное поражение – 8 случаев 
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Распределение по возрасту: 



ГКЛ, лучевая диагностика 



H&E, x35, scan H&E, X 300, scan 

ГКЛ, гистологическое исследование 



CD1a Langerin 

S-100 Protein CD68 

ГКЛ, ИГХ исследование 



Хондробластома у детей и подростков 

 Хондробластома – доброкачественная хондроид-продуцирующая 
опухоль, состоящая из хондробластов, как правило, возникающая в 
эпифизах длинных трубчатых костей, при условии открытых зон роста 
(незрелый скелет). 

Составляет 1% среди всех опухолей костей, и от 5 до 9% среди 
доброкачественных костных опухолей. 

Самая частая локализация – эпифизы длинных трубчатых костей 
(проксимальный эпифиз плечевой кости, дистальный бедренной 
кости и проксимальный эпифиз большеберцовой кости).  

Чаще регистрируется у подростков (2-я декада), гендерное 
соотношение в пользу мужского пола с соотношением 2:1. 



Распределение по возрасту: 

ü  22 случая 
 
ü Мальчики/Девочки 13/9 
 
ü  Возраст от 9 до 17 лет 
 
ü  Три локальных рецидива (13,6%) 
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Хондробластома у детей и подростков 



Хондробластома, лучевая диагностика 



H&E, scan 

Хондробластома, гистологическое исследование 



Хондробластома: НОВОЕ! 

 Было показано, что 95% хондробластом (73 из 77) имеют 
мутацию K36M в H3F3B в одном из двух генов, кодирующих 
гистон 3.3.  
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Распределение ГКП в зависимости от возраста 



Локализация ГКП 

Гистиоцитоз из клеток Лангерганса 
 

ГКРГ 
 
 

Аневризмальная костная киста 
 
 

Херувизм 
 
 

МФД/НОФ 
 
 
ГКО 

 
 

Хондробластома 



«Общая» морфология 

Веретеновидные 
и/или 

мононуклеарные клетки 

Гигантские многоядерные 
клетки 

??? ??? НОФ? ГКО? 



Агрессивное локальное 
поведение 

 
 

Похожие характеристики 
при лучевой диагностике 

 
 

Неразличимая 
морфология 

 
 

Локальные рецидивы 
 
 

Обе опухоли p63+ 
 
 

Одна опухоль? 

ГКО ГКРГ 

Интересные факты 



Проведенные в 2014 году исследования показали 

ü  В 92 % ГКО была обнаружена 
генетическая альтерация H3.3. 

 
ü  В 78 случаев ГКРГ данной 
поломки обнаружено не было. 

Это означает, что ГКО и ГКРГ 
разные опухоли! 



ü Несмотря на общепринятые критерии дифференциальной 
диагностики, ГКП у детей и подростков имеют очень много 
общего при рентгенологическом и гистологическом исследовании. 

 
ü  ГКО встречается крайне редко у детей и подростков. 
 
ü  ГКО и ГКРГ имеют локально агрессивное поведение и 
сопоставимую частоту рецидивов (25% и 21,4% соответственно). 

 
ü Аневризмальная костная киста (особенно, солидный вариант) 
может быть морфологически идентична ГКРГ, однако, имеет 
перестройку USP6 гена. 

 
ü  ГКП костей должны дифференцироваться между собой только 
путем мультидисциплинарного подхода (клинические данные, 
лучевая диагностика, морфология). 

Выводы: 
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