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Редкий опыт лечения 
кальцифицирующей гнездной 
стромальной опухоли печени у детей 
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Кальцифицирующая гнездная стромально-эпителиальная опухоль печени является редкой 
нозологической группой среди новообразований гепатобилиарной зоны у детей и взрослых. В 
большинстве случаев радикальное удаление опухоли является основным методом лечения. В данной 
статье мы приводим обзор доступных литературных источников, посвященных кальцифицирующей 
гнездной стромально-эпителиальной опухоли печени, и описание 2 клинических наблюдений пациентов 
детского возраста с этой редкой опухолью, встретившихся в 2 крупных детских онкологических клиниках. 
Родители пациентов дали согласие на использование информации, в том числе фотографий детей, в 
научных исследованиях и публикациях. 
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опухоль, печень, гепатобилиарная хирургия, дети

Ахаладзе Д.Г. и соавт. Вопросы гематологии/онкологии и иммунопатологии в педиатрии. 2022; 21 (4): 
111–7. DOI: 10.24287/1726-1708-2022-21-4-111-117

A rare experience of treating calcifying nested stromal tumor  
of the liver in children 
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Calcifying nested stromal epithelial tumor of the liver is a rare entity among neoplasms of the hepatobiliary zone in children and 
adults. In most cases, a radical resection of the tumor is the main treatment. In this article, we review the existing literature 
on calcifying nested stromal epithelial tumor of the liver and report two clinical cases of this rare tumor in children treated 
at two major pediatric oncology clinics. The patients' parents gave their consent to the use of their children's data, including 
photographs, for research purposes and in publications.
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Кальцифицирующая гнездная стромально- 
эпителиальная опухоль печени – чрезвычайно 
редкое первичное новообразование печени с 

неопределенным злокачественным потенциалом. На 
данный момент в литературе описаны 38 пациентов 
с данной патологией. Возрастной диапазон встреча-
емости этого заболевания составляет от 2 до 34 лет, 
чаще болеют лица женского пола [1]. Основной метод 
лечения – хирургический. Как правило, пациентам 
выполняют резекцию печени, а в нерезектабельных 
случаях – трансплантацию органа [2]. Описано 
применение полихимиотерапии (ПХТ) по протоколам 
для лечения мягкотканных сарком и гепатобластомы. 
Однако значимого эффекта в лекарственном лечении 

кальцифицирующей гнездной стромально-эпители-
альной опухоли печени нет, так как, по данным лите-
ратуры, неоадъювантная ПХТ не влияет на размер 
новообразования и его патоморфоз [3]. 

Приводим описание 2 клинических наблюдений 
пациентов детского возраста с этой редкой опухолью. 
Родители пациентов дали согласие на использо-
вание информации, в том числе фотографий детей, в 
научных исследованиях и публикациях.

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ №1

Мальчик, 17 лет, поступил в НМИЦ ДГОИ им. 
Дмитрия Рогачева. Из анамнеза болезни известно, 
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что за 2 мес до госпитализации (10.2020) при выпол-
нении планового ультразвукового исследования 
(УЗИ) органов брюшной полости было выявлено 
новообразование в печени. При проведении магнит-
но-резонансной томографии (МРТ) брюшной полости 
по месту жительства было обнаружено, что в 4, 5 и 
8-м сегментах печени определяется объемное много-
узловое образование с четкими бугристыми конту-
рами, размерами 125 × 83 × 132 мм, гипоинтенсивное, 
активно и неоднородно накапливающее контрастный 
препарат. 

При поступлении в НМИЦ ДГОИ им. Дмитрия Рога-
чева в биохимическом анализе крови было отмечено 
повышение общего билирубина до 37,5 мкмоль/л 
(норма до 17 мкмоль/л) и прямого билирубина до 
10,7 мкмоль/л (норма до 3,4 мкмоль/л). Методом 
полимеразной цепной реакции (ПЦР) в реальном 
времени определен генотип 7TA/7TA гена UGT1A1, 
что свидетельствовало в пользу синдрома Жиль-
бера. Альфа-фетопротеин (АФП) в пределах нормы. 
В других лабораторных тестах патологических изме-
нений выявлено не было. 

По данным мультиспиральной компьютерной 
томографии (МСКТ) в 4, 5 и 8-м сегментах печени 
определяется многоузловое образование с бугри-
стыми контурами, размерами 117 × 74 × 130 мм, 
объем 585 см3 (рисунок 1). 

Образование имеет неоднородную структуру за 
счет гиподенсивных участков, активно, неравномерно 
накапливает контрастное вещество.

Для верификации диагноза было решено выпол-
нить пункционную биопсию печени, по результатам 
которой поставлен диагноз: кальцифицирующая 
узловая стромально-эпителиальная опухоль печени. 
По данным иммуногистохимического исследования 
клетки опухоли позитивны к антителам PCK AE1/AE3, 
b-catenin, WT1, CK18, CK7. 

После обследования пациенту было выполнено 
оперативное вмешательство. Интраоперационно 
установлено, что в 4, 5 и 8-м сегментах печени опре-
деляется многоузловое новообразование плотной 
консистенции. При интраоперационном УЗИ были 
определены анатомические границы резекции: 
слева – левая портальная фиссура, справа – правая 
портальная фиссура вдоль правой печеночной вены. 
Выполнены низведение портальной пластинки и 
диссекция элементов гепатодуоденальной связки – 
выделены и взяты на держалку и пересечены после 
предварительного пережатия печеночная артерия и 
ветвь воротной вены к переднему правому сектору 
печени с визуальным контролем сосудов к заднему 
правому сектору. Затем пересечены ветви от синуса 
Rexi к 4-му сегменту и получена зона демаркации 
вдоль указанных выше границ. Средняя печеночная 
вена выделена и лигирована в кавальных воротах, 
после чего разделена паренхима печени.

Таким образом, пациенту выполнены мезоге-
патэктомия, лимфаденэктомия гепатодуоденальной 
связки. Гистологическое заключение: кальцифици-
рующая узловая стромально-эпителиальная опухоль 
печени, удаленные лимфоузлы с реактивным воспа-
лением без признаков опухолевого роста.

Послеоперационный период протекал гладко, 
пациент выписан под амбулаторное наблюдение на 
12-е послеоперационные сутки. На момент написания 
настоящей статьи период наблюдения составляет  
15 мес, пациент находится в ремиссии, проходит 
регулярные обследования.

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ №2

Девочка, в возрасте 2,5 лет поступила в отде-
ление детской онкологии №2 Центра детской 
онкологии и гематологии Областной детской клини-

Рисунок 1
Вид опухоли на МСКТ: А – венозная фаза; Б – артериальная фаза  
Figure 1
A multislice computed tomography (MSCT) image showing the tumor: А – venous phase; Б – arterial phase

А Б
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ческой больницы г. Екатеринбурга с направительным 
диагнозом: образование печени. Жалобы на момент 
поступления: увеличение размеров живота, пальпи-
руемое образование в правом подреберье.

Анамнез заболевания: мать считает ребенка 
больным с ноября 2021 г., когда у девочки отмеча-
лись рвота съеденной пищей, боли в животе в около-
пупочной области, в правом и левом подреберье, 
метеоризм, разжиженный стул периодически. При 
выполнении УЗИ по месту жительства отмечены реак-
тивные изменения печени и поджелудочной железы.

Ребенок обследован, исключена целиакия, 
диагностированы дисбиоз кишечника, лактазная 
недостаточность. Назначены ферментозамести-
тельная терапия, пробиотики. Терапия с частичным 
положительным эффектом: диспептические явления 
купированы, болезненность в животе сохраняется. 
При осмотре гастроэнтерологом пальпаторно опре-
делено образование в правой подреберной области 
+3,5 см, бугристой поверхности. 

На УЗИ выявлено образование правой доли 
печени. Госпитализирована по неотложным показа-
ниям в хирургическое отделение детской больницы 
г. Нижнего Тагила, где проведена МСКТ брюшной 
полости и забрюшинного пространства без контраст-
ного усиления, по данным которой визуализируется 
образование печени, сегмент 4b округлой формы, 
диаметром 47 мм, с четкими ровными контурами, 
плотностью +42 ед., с участком пониженной плот-
ности в центральном отделе +19 ед. (фокальная 
нодулярная гиперплазия(?), нельзя исключить злока-
чественную опухоль). 

При поступлении в Центр детской онкологии 
и гематологии Областной детской клинической 
больницы г. Екатеринбурга состояние пациентки 
стабильное. В проекции правой доли печени над 
поверхностью кожи на 0,5 см выступает образо-
вание, пальпаторно округлой формы, плотное, слегка 
бугристой поверхности, до 3–3,5 см книзу от печени. 
Спленомегалии нет. 

В общем анализе крови отмечается тромбоцитоз 
до 570 × 109/л, остальные показатели в пределах 
нормы. В биохимическом анализе крови все пока-
затели в пределах референсных значений. АФП и 
бета-хорионический гонадотропин человека (ХГЧ) в 
пределах нормы. По данным УЗИ органов брюшной 
полости в левой доле печени (S4) определяется 
васкуляризированное образование, размерами  
48 × 37 × 50 мм, с четкими ровными контурами. 
По результатам МСКТ органов брюшной полости 
(рисунок 2) в каудальном отделе левой доли печени, 
прилегая к серповидной связке и передней поверх-
ности желчного пузыря, визуализируется гипо-
денсный в нативную фазу узел округлой формы с 
четкими контурами, размером 45 × 42 × 45 мм. 

В позднюю артериальную фазу контрастирования 
отмечается интенсивное центрипетальное заполнение 
контрастом образования с крупным гиподенсным 
рубцом в центре. В отсроченную фазу – периферия 
образования изоденсна паренхиме. Визуализиру-
ется питающая ветвь к образованию от собственно 
печеночной артерии диаметром 2,2 мм. Диаметр 
общей печеночной артерии 2,4 мм. В структуре 
также прослеживаются ветви воротной вены диаме-
тром до 2 мм. Ствол воротной вены не расширен –  
7,1 мм, данных за тромбоз ствола и ветвей воротной 
вены не выявлено. Просвет печеночных вен и нижней 
полой вены не расширен, свободен.

Учитывая клинические проявления и течение 
заболевания, выставлены показания для проведения 
первичного оперативного лечения. После предвари-
тельного обследования пациенту выполнено хирур-
гическое вмешательство в объеме резекции сегмента 
4b левой доли печени, удаления опухоли, холецистэк-
томии. Проведена анатомическая резекция сегмента 
4b в пределах здоровой ткани печени отступя до 2 см 
от опухоли. Резекция выполнялась водной коагуля-
цией с поэтапной перевязкой и клипированием в ходе 
разделения паренхимы печени трубчатых структур. 
Описание макропрепарата: округлая опухоль парен-
химы печени серого цвета, размерами 60 × 50 × 60 мм.  
В центре определяется рубец в виде кальцината 
(рисунок 3).

Послеоперационный период протекал без ослож-
нений. Дренаж удален на 2-е сутки после операции, 
отделяемого не было. Пациентка выписана на  
9-е сутки после хирургического вмешательства.

Гистологическое заключение: кальцифицирую-
щаяся гнездная стромально-эпителиальная опухоль. 
Учитывая инфильтративный характер роста, повы-
шенную митотическую активность и фокус некроза, 
имеется повышенный риск рецидива. 

Рисунок 2
Вид опухоли на МСКТ  
Figure 2
An MSCT image showing the tumor
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Рисунок 3
Макропрепарат: округлая опухоль паренхимы пече-
ни, размерами 60 × 50 × 60 мм. В центре определя-
ется рубец в виде кальцината   
Figure 3
Gross specimen: a rounded tumor in the liver parenchyma 
measuring 60 × 50 × 60 mm, with a central scar (a 
calcification)

В настоящее время ребенок здоров, находится на 
диспансерном учете у детского онколога и хирурга.

ОБСУЖДЕНИЕ РЕЗУЛЬТАТОВ ИССЛЕДОВАНИЯ

Кальцифицирующую гнездную стромально-эпи-
телиальную опухоль печени по праву можно отнести к 
одному из наиболее редких новообразований печени, 
встречающемуся у детей и взрослых. Гистогенез 
этой опухоли до сих пор точно неизвестен. По одним 
данным, кальцифицирующая гнездная стромально- 

эпителиальная опухоль печени имеет эпителиальное 
происхождение с дифференцировкой в сторону 
мезенхимального фенотипа. По другим данным, она 
имеет мезенхимальное происхождение с экспрес-
сией WT1. Возможный механизм патогенеза включает 
в себя гиперэкспрессию факторов мезенхимально- 
эпителиального перехода клетками опухоли: Vimetin, 
b-catenin, SNAIL, SLUG, TWIST, что приводит к его 
нарушению [4]. Патоморфологически опухоль харак-
теризуется скоплением веретенообразных и эпите-
лиоидных клеток в виде гнезд, окруженных плотной 
миофибробластной стромой со случайной псам-
моматозной кальцификацией и фокальной гете-
ротопической оссификацией [5]. Имеются данные, 
доказывающие связь данной опухоли с синдромом 
Беквита–Видемана [3]. Биохимические показатели 
(аспартатаминотрансфераза и аланинаминотранс-
фераза) и АФП, как правило, находятся в пределах 
нормы [6].

В литературе описано 38 случаев кальцифициру-
ющей гнездной стромально-эпителиальной опухоли 
(таблица). Впервые данное заболевание описали 
Heywood и соавт. в 2002 г. Опухоль развилась у 
женщины 28 лет в правой доле печени, размером  
14,5 см. Новообразование было выявлено при 
плановом обследовании. Проведена правосторонняя 
гемигепатэктомия. Рецидив болезни развился через 
72 мес.

Самого младшего пациента описали Hill и соавт. 
в 2005 г. Новообразование обнаружили у мальчика  
2 лет. Заболевание манифестировало с пальпиру-
емого образования в брюшной полости. Опухоль 

Таблица 
Литературные данные о кальцифицирующей гнездной стромально-эпителиальной опухоли печени  
Table 
The existing literature data on the calcifying nested stromal epithelial tumor of the liver  

Источник
Source 
publication

Воз-
раст, 
годы
Age, 
years

Пол
Gender

Манифестация
Manifestation

Локали-
зация

Location

Размер, 
мм

Size, mm

Лечение
Treatment

Исход
Outcome

Ассоциация 
с синдро-

мами
Association 

with a 
syndrome

Ссылка 
на источ-

ник
Reference

1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

Assmann 
et al., 
2012

16
Муж-
ской
Male 

Пальпируемое 
образование

A palpable mass

Правая и 
левая

Left and 
right lobes

Неиз-
вестно

Unknown

Трансплантация 
печени

Liver transplant

Без признаков 
заболевания
Disease free

[4]

3
Жен-
ский

Female

Запоры
Constipation

Левая
Left lobe 65

Гемигепатэкто-
мия 

Hemihepatectomy

Без признаков 
заболевания
Disease free

Marin et 
al., 2010 33

Муж-
ской
Male

Боли в эпига-
стрии, рвота
Epigastric pain, 

vomiting

Левая
Left lobe 200

Гемигепатэкто-
мия 

Hemihepatectomy

Неизвестно
Unknown [7]

Tehseen 
et al., 
2017

13
Жен-
ский

Female

Боли в животе
Abdominal pain

Правая и 
левая

Left and 
right lobes

173
Трансплантация 

печени
Liver transplant

Без признаков 
заболевания
Disease free

Синдром Ку-
шинга

Cushing’s 
syndrome

[8]

Weeda et 
al., 2016 16

Муж-
ской
Male

Потеря массы 
тела

Weight loss

Правая
Right lobe 195

Гемигепатэкто-
мия 

Hemihepatectomy

Без признаков 
заболевания
Disease free

Синдром Ку-
шинга

Cushing’s 
syndrome

[9]

Heywood 
et al., 
2002

28
Жен-
ский

Female

При обследовании
Discovered during 

examination
Правая

Right lobe 145
Гемигепатэкто-

мия 
Hemihepatectomy

Рецидив спустя 
72 мес

A relapse after  
72 months

[2]
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1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

Hill et al., 
2005

2
Муж-
ской
Male

При обследовании
Discovered during 

examination
Правая

Right lobe 55
Гемигепатэкто-

мия 
Hemihepatectomy

Без признаков 
заболевания
Disease free

[3]

6
Жен-
ский

Female

При обследовании
Discovered during 

examination
Правая

Right lobe 28
Гемигепатэкто-

мия 
Hemihepatectomy

Без признаков 
заболевания
Disease free

6
Жен-
ский

Female

При обследовании
Discovered during 

examination
Правая

Right lobe 75
Гемигепатэкто-

мия 
Hemihepatectomy

Без признаков 
заболевания
Disease free

14
Жен-
ский

Female

При обследовании
Discovered during 

examination

Неиз-
вестно

Unknown
150

Гемигепатэкто-
мия 

Hemihepatectomy

Без признаков 
заболевания
Disease free

Heerema-
Mckenney 
et al., 
2005

2
Муж-
ской
Male

При обследовании
Discovered during 

examination

Неиз-
вестно

Unknown

Неиз-
вестно

Unknown

Неизвестно
Unknown

 Без признаков 
заболевания
Disease free

[5]

4
Муж-
ской
Male

При обследовании
Discovered during 

examination

Неиз-
вестно

Unknown
40

Гемигепатэкто-
мия 

Hemihepatectomy

Без признаков 
заболевания
Disease free

3
Жен-
ский

Female

При обследовании
Discovered during 

examination
Левая

Left lobe 65
Гемигепатэкто-

мия 
Hemihepatectomy

Без признаков 
заболевания
Disease free

11
Жен-
ский

Female

Пальпируемое 
образование

A palpable mass

Правая
Right lobe 120

Гемигепатэкто-
мия 

Hemihepatectomy

Без признаков 
заболевания
Disease free

Синдром Ку-
шинга

Cushing’s 
syndrome

12
Жен-
ский

Female

Пальпируемое 
образование

A palpable mass

Неиз-
вестно

Unknown

Неиз-
вестно

Unknown

Неизвестно
Unknown

Без признаков 
заболевания
Disease free

Синдром Ку-
шинга

Cushing’s 
syndrome

14
Жен-
ский

Female

Кишечная непро-
ходимость

Intestinal obstruction

Левая
Left lobe 300

Гемигепатэкто-
мия 

Hemihepatectomy

Рецидив спустя 
12 мес

A relapse after  
12 months

Brodsky 
et al., 
2008

17
Жен-
ский

Female

При обследовании
Discovered during 

examination
Правая

Right lobe 220
Гемигепатэкто-

мия 
Hemihepatectomy

Рецидив спустя 
12 мес

A relapse after  
12 months

Синдром Ку-
шинга

Cushing’s 
syndrome

[10]

Meir et 
al., 2009 2,5

Жен-
ский

Female

При обследовании
Discovered during 

examination
Правая

Right lobe 55
Гемигепатэкто-

мия 
Hemihepatectomy

Без признаков 
заболевания
Disease free

[11]

Grazi et 
al., 2010 25

Жен-
ский

Female

Диарея, боли в 
животе

Diarrhea, abdominal 
pain

Правая
Right lobe 170

Гемигепатэкто-
мия 

Hemihepatectomy

Без признаков 
заболевания
Disease free

[12]

Makhlouf 
et al., 
2009

14
Жен-
ский

Female

При обследовании
Discovered during 

examination
Правая

Right lobe 160
Гемигепатэкто-

мия 
Hemihepatectomy

Без признаков 
заболевания
Disease free

[13]

19
Муж-
ской
Male

При обследовании
Discovered during 

examination
Правая

Right lobe 100
Гемигепатэкто-

мия 
Hemihepatectomy

Рецидив спустя 
168 мес

A relapse after 168 
months

15
Жен-
ский

Female

При обследовании
Discovered during 

examination
Правая

Right lobe 120
Гемигепатэкто-

мия 
Hemihepatectomy

Неизвестно
Unknown

18
Жен-
ский

Female

При обследовании
Discovered during 

examination
Правая

Right lobe 200
Гемигепатэкто-

мия 
Hemihepatectomy

Летальный исход 
(послеоперацион-
ные осложнения)
Death (postoperative 

complications)

32
Жен-
ский

Female

При обследовании
Discovered during 

examination
Правая

Right lobe 110
Гемигепатэкто-

мия 
Hemihepatectomy

Без признаков 
заболевания
Disease free

16
Муж-
ской
Male

При обследовании
Discovered during 

examination
Правая

Right lobe 190
Гемигепатэкто-

мия 
Hemihepatectomy

Без признаков 
заболевания
Disease free

Синдром Ку-
шинга

Cushing’s 
syndrome

33
Жен-
ский

Female

При обследовании
Discovered during 

examination
Правая

Right lobe 100
Гемигепатэкто-

мия 
Hemihepatectomy

Без признаков 
заболевания
Disease free

2
Жен-
ский

Female

При обследовании
Discovered during 

examination
Левая

Left lobe 55
Гемигепатэкто-

мия 
Hemihepatectomy

Без признаков 
заболевания
Disease free

Rod et al., 
2009 17

Жен-
ский

Female

Отеки
Edemas

Левая
Left lobe 132

Гемигепатэкто-
мия 

Hemihepatectomy

Без признаков 
заболевания
Disease free

[14]

Oviedo 
Ramirez 
et al., 
2010

33
Муж-
ской
Male

Отеки
Edemas

Левая
Left lobe 160

Гемигепатэкто-
мия 

Hemihepatectomy

Неизвестно
Unknown [15]

Wang et 
al., 2011 34

Жен-
ский

Female

При обследовании
Discovered during 

examination
Левая

Left lobe 130
Гемигепатэкто-

мия 
Hemihepatectomy

Без признаков 
заболевания
Disease free

[16]



116

Pediatric Hematology/Oncology and Immunopathology
2022 | Vol. 21 | № 4 | 111‒117

К Л И Н И Ч Е С К И Е  Н А Б Л Ю Д Е Н И Я

располагалась в правой доле печени, размером в 
наибольшем измерении 55 мм. Пациенту выпол-
нили правостороннюю гемигепатэктомию. При 
дальнейшем наблюдении за пациентом рецидива  
не отмечено. 

Самому старшему пациенту было 34 года (Wang 
и соавт., 2011). Опухоль располагалась в левой доле 
печени, размер в наибольшем измерении составил 
13 см. Пациенту проведено оперативное вмешатель-
ство в объеме левосторонней гемигепатэктомии. При 
дальнейшем наблюдении за пациентом рецидива не 
отмечено. 

Среди описанных случаев было 28 детей и  
10 взрослых. Чаще болеют лица женского пола:  
27 женщин и 11 мужчин. Почти у половины пациентов 
заболевание было выявлено случайно (n = 16), абдо-
минальный болевой синдром был описан у 6 паци-
ентов, синдром пальпируемого образования – у 3. У 
остальных пациентов заболевание манифестировало 
с запоров или потери веса. В 7 случаях заболевание 
было ассоциировано с синдромом Иценко–Кушинга, 
в 3 случаях – с синдромом Беквита–Видемана. Боль-
шинству пациентов была выполнена право- или лево-
сторонняя гемигепатэктомия. Трансплантация печени 
была выполнена 3 пациентам. У 2 больных отмечен 
рецидив через 12 мес и у 1 – через 168 мес после 

оперативного вмешательства. Живы 35 человек. 
Летальный исход отмечен в 3 случаях – у 2 пациентов 
в связи с прогрессией болезни, у 1 – с послеопераци-
онными осложнениями.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

В данной статье мы привели описание 2 клини-
ческих случаев кальцифицирующей гнездной стро-
мально-эпителиальной опухоли печени. Данное 
новообразование встречается крайне редко и мало 
изучено. Доступные на сегодняшний день данные 
скудны, но тем не менее позволяют сделать следу-
ющие выводы:

•	 кальцифицирующая гнездная стромаль-
но-эпителиальная опухоль печени – редкое ново-
образование, встречающееся преимущественно в 
подростковом возрасте и у молодых взрослых;

•	 чаще всего заболевание носит спорадический 
характер, может встречаться у пациентов с синдро-
мами Иценко–Кушина и Беквита–Видемана;

•	 болезнь зачастую протекает бессимптомно, 
первичная опухоль достигает крупных размеров в 
момент выявления;

•	 характерно наличие 1 крупного очага в печени. 
Множественное поражение печени в литературе 

1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Procopio 
et al., 
2014

23
Жен-
ский

Female

Боли в животе
Abdominal pain

Левая
Left lobe 160

Гемигепатэкто-
мия 

Hemihepatectomy

Неизвестно
Unknown [17]

Schaffer 
et al., 
2016

14
Жен-
ский

Female

Боли в животе
Abdominal pain

Правая
Right lobe 120

Гемигепатэкто-
мия 

Hemihepatectomy

Без признаков 
заболевания
Disease free

Синдром 
Беквита–Ви-

демана
Beckwith–

Wiedemann 
syndrome

[18]

Khosh- 
nam et 
al., 2017

14
Жен-
ский

Female

Боли в животе
Abdominal pain

Левая
Left lobe 120

Гемигепатэкто-
мия 

Hemihepatectomy

Без признаков 
заболевания
Disease free

Синдром 
Беквита–Ви-

демана
Beckwith–

Wiedemann 
syndrome

[19]

Hommann 
et al., 
2011

16
Жен-
ский

Female

Кишечная непро-
ходимость

Intestinal obstruction

Неиз-
вестно

Unknown

Неиз-
вестно

Unknown

Неизвестно
Unknown

Летальный исход 
через 37 мес от 

начала заболева-
ния (метастаз в 

легком)
Death at 37 months 

after the disease 
onset (a pulmonary 

metastasis)

[20]

Ghodke et 
al., 2012 9

Муж-
ской
Male

Лихорадка
Fever

Правая
Right lobe 50

Гемигепатэкто-
мия 

Hemihepatectomy

Неизвестно
Unknown [21]

Makowa-
ny et al., 
2013

2
Жен-
ский

Female

При обследовании
Discovered during 

examination
Правая

Right lobe 21
Гемигепатэкто-

мия 
Hemihepatectomy

Неизвестно
Unknown

Синдром 
Беквита–Ви-

демана
Beckwith–

Wiedemann 
syndrome

[22]

Geramiza-
deh et al., 
2012

8 Муж-
ской
Male

Потеря массы 
тела

Weight loss

Правая
Right lobe

100 Гемигепатэкто-
мия 

Hemihepatectomy

Летальный исход 
через 10 дней 

от оперативного 
вмешательства
Death at 10 days 
after the surgery

[23]

Samar-
ghandi et 
al., 2015

11 Жен-
ский

Female

Потеря массы 
тела

Weight loss

Правая
Right lobe

200 Гемигепатэкто-
мия 

Hemihepatectomy

Неизвестно
Unknown

[24]
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не описано. Метастатическое поражение (легкие) 
описано лишь в 1 случае при рецидиве болезни;

•	 единственный эффективный метод лечения –  
радикальная резекция печени. При этом в ряде 
случаев требуется трансплантация;

•	 основными задачами на сегодняшний день 
являются поиск причин рецидива болезни (ради-
кальность операции, особенности биологии опухоли 
у каждого конкретного пациента) и поиск эффек-
тивных методов профилактики и лечения рецидива.
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