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Г епатобластома – злокачественная низкодифферен-
цированная опухоль печени эмбрионального про-

исхождения, развивающаяся из клеток предшественни-
ков гепатоцитов – гепатобластов. Гепатобластома со-
ставляет 72% от всех злокачественных новообразова-
ний печени у детей 0–14 лет, и 85,5% от всех злокаче-
ственных новообразований печени у детей 0–4 лет. 
У пациентов старше 5 лет случаи гепатобластомы очень
редки. По оценкам, заболеваемость составляет 0,1 слу-
чая на 1 млн детей в возрастной группе от 5 до 9 лет, и
иногда сообщается, что «слишком редко, чтобы ее
можно было подсчитать» [1, 2]. По-видимому, наблю-
дается небольшое предпочтение мужчин, при этом в
некоторых исследованиях указывается соотношение
мужчин и женщин 1,5: 1 [3].

Эпидемиология и причины развития гепатобластомы
мало изучены. Сообщалось об единичных случаях гепа-

тобластомы в связи с фетальным алкогольным синдро-
мом [4], использованием оральных контрацептивов во
время беременности [5] и трансплантацией материн-
ской печени с иммуносупрессивной терапией [6].

Опухоль подразделяется на гепатобластому эпите-
лиального типа и смешанного эпителиально-мезен-
химального типа [7]. Эпителиальный тип состоит из
фетальных и эмбриональных клеток, присутствую-
щих по отдельности или в комбинации, при эпите-
лиомезенхимальном смешанном типе наряду с эпите-
лиальным компонентом присутствуют мезенхималь-
ные элементы [8].

У детей гепатобластома не имеет специфических про-
явлений и часто возникает в виде бессимптомного об-
разования в печени, но может проявляться неспецифи-
ческими симптомами, такими как боль в животе, тош-
нота или рвота, потеря массы тела. Характерными 
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лабораторными феноменами являются повышение
уровня альфа-фетопротеина (АФП) в крови, анемия, лей-
коцитоз, тромбоцитоз. Гепатобластома на визуализа-
ционном УЗ-исследовании определяется как гиперэхо-
генное твердое внутрипеченочное образование [9]. Дру-
гие стандартные исследования включают компьютерную
томографию (КТ) с контрастированием, магнитно-резо-
нансную томографию (МРТ) с контрастированием и сы-
вороточный АФП. Однако окончательный диагноз «ге-
патобластома» верифицируется только на основании ги-
стологического исследования первичной опухоли. Био-
псия опухоли рекомендована всем пациентам с подозре-
нием на злокачественное новообразование печени. 

В последние годы во всем мире для лечения гепато-
бластомы рекомендуется сочетание хирургии и химио-
терапии. Такое лечение может значительно улучшить
отрицательный показатель края резекции опухоли и
улучшить прогноз. Предоперационную химиотерапию
следует проводить как можно раньше, после поста-
новки диагноза. Иногда, если биопсия недоступна для
клинически диагностированной гепатобластомы, кото-
рая быстро прогрессирует, сильно сдавливает другие
органы и имеет высокий риск разрыва, мы также мо-
жем начать химиотерапию, чтобы уменьшить вред,
причиняемый опухолью, и создать возможности для
биопсии и хирургии. Но бывают случаи, когда после ак-
тивной предоперационной химиотерапии первичная
опухоль печени остается нерезектабельной и тогда ре-
комендуется проведение полной гепатэктомии с даль-
нейшей трансплантацией печени. 

Показания к трансплантации печени:
• крупная, солитарная опухоль PRETEXT IV (пора-

жающая все 4 сектора печени на момент постановки
диагноза (инструментально подтвержденная);

• мультифокальная опухоль PRETEXT IV: даже в слу-
чае хорошего ответа на химиотерапию, который со-
провождается понижением стадии опухоли (исчез-
новение опухолевого очага из одного сектора
печени); рекомендуется провести полную гепатэкто-
мию с последующей трансплантацией печени, с
обеспечением резекции всех (оставшихся) очагов,
включая микроскопические;

• унифокальные, размещенные в центре опухоли, ин-
вольвирующие основные структуры ворот печени
или главные печеночные вены, как может быть в не-
которых случаях опухолей PRETEXT II или III
V+/P+: велика вероятность того, что эти опухоли не
станут резектабельными с возможностью проведе-
ния частичной гепатэктомии даже после положи-
тельного ответа на химиотерапию вследствие лока-
лизации опухоли. Первичное поражение воротной
(P) или печеночных вен/полой вены (V) не является
противопоказанием для последующей транспланта-
ции печени. Даже поражение сосудов сохраняется
после химиотерапии, его не следует рассматривать
как абсолютное противопоказание для транспланта-
ции, у этих пациентов ретропеченочный отдел по-
лой вены и максимально возможный участок ворот-

ной вены должны быть удалены единым блоком с
печенью. 

Противопоказания:
• наличие жизнеспособных внепеченочных метаста-

зов, не поддающихся хирургической резекции, яв-
ляется абсолютным противопоказанием к транс-
плантации печени;

• слабый ответ опухоли на предоперационную химио-
терапию [10].

Клинический случай
Ранее здоровая 9-летняя девочка обратилась к своему

лечащему врачу с жалобами на периодические боли в
животе в течение нескольких месяцев. Также родители
заметили увеличение живота и потерю массы тела на 
2 кг за неделю. При физикальном осмотре живот визу-
ально увеличен в объеме, при пальпации живота в пра-
вом подреберье пальпируется образование плотной
консистенции, умеренно болезненное. По остальным
отделам живот мягкий, не вздут, безболезненный, пе-
ритонеальных симптомов нет, селезенка не пальпиру-
ется. На передней брюшной стенке умеренно выражен-
ная венозная сеть. Лечащий врач направил пациента на
дальнейшее обследование. 

Лабораторно-инструментальное исследование
Общий анализ крови: лейкоциты – 6,89×109/л, Нb –

107,0 г/л, эритроциты – 4,73×1012/л, тромбоциты –
731,0×109/л, лимфоциты – 24,40%. 

Биохимический анализ крови: глюкоза – 4,61 ммоль/л,
мочевина – 5,80 ммоль/л, креатинин – 40,0 мкмоль/л,
общий альбумин – 41,70г/л, общий белок – 79,60г/л,
аспартатаминотрасфераза – 50,0ед/л, аланинамино-
трансфераза – 73 ед/л, щелочная фосфатаза – 
141,0 ед/л, лактатдегидрогеназа – 343,0 ед/л, С-реак-
тивный белок – 12,50 мг/л. 

Электролиты: натрий – 132,00 ммоль/л, калий – 
4,10 ммоль/л, кальций – 1,23 ммоль/л.

Коагулограмма: активированное частичное тромбо-
пластиновое время – 30 с, фибриноген – 3,78 г/л, про-
тромбиновое время – 10 с, тромбиновое время – 20 с,
МНО – 1,00, протромбиновое время по Квику – 75%. 

Кровь на маркеры гепатитов: вирусный гепатит В –
отрицательно, вирусный гепатит С – отрицательно. 

Анализ крови на АФП: 810,10 Ме/мл. 
Анализ крови на раково-эмбриональный антиген:

0,67 нг/мл.
УЗИ органов брюшной полости: гепатоспленомега-

лия (печень +4, селезенка +1). Объемное образование
правой доли печени. Реактивные изменения поджелу-
дочной железы.

Плановая КТ: размеры долей увеличены (правая – 
148 мм, левая – 84 мм), контур ровный, четкий. Подвиж-
ность сохранена в полном объеме. Фрагменты внутри-
печеночных желчных протоков не дилатированы. Эхо-
структура паренхимы неоднородная за счет наличия в
правой доле множественных объемных образований
округлой формы с неровными, нечеткими контурами, без
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капсулы, общим размером 135×140×106 мм, неоднород-
ной структуры, за счет гиперэхогенных включений. За-
ключение: Эхокартина объемного образования печени
(гепатобластома), нефромегалии. Диффузные изменения
паренхимы поджелудочной железы. 

МРТ головного мозга: МР-изменений структур голов-
ного мозга не выявлено.

КТ органов грудной клетки: КТ-признаков патологии
со стороны легких не выявлено. 

Консультирована детским онкологом, выставлен
предварительный диагноз: гепатобластома? Рекомен-
дована госпитализация для проведения биопсии обра-
зования печени. Далее пациент была госпитализиро-
вана в стационар для проведения операции: лапароско-
пическая инцизионная биопсия объемного образова-
ния правой доли печени. Гистопатологическое исследо-
вание выявило наличие мезенхимальных и эпители-
альных клеток (см. рисунок) в биоптате, был подтвер-
жден диагноз смешанной гепатобластомы.

На основании диагностических исследовании выстав-
лен диагноз: гепатобластома PRETEXT III; фетальный
эпителиальный вариант; состояние после биопсии об-
разования; T3N0M0; группа стандартного риска. Ре-
шено начать курс химиотерапии по протоколу лечения
Гепатобластом Siopel III, группа стандартного риска.
Лечение пациентов с гепатобластомой группы стан-
дартного риска проводится по протоколу SIOPEL III SR

с использованием монотерапии цисплатином. 
План лечения состоял из трех фаз: 
1. Предоперационная химиотерапия.
2. Радикальная операция.
3. Послеоперационная химиотерапия. 
На первой фазе пациентке проведена полихимиоте-

рапия из 4 курсов химиотерапии. После химиотерапии
уровень АФП в крови постепенно начал снижаться: ана-
лиз крови на АФП изначально – 810,10 Ме/мл, анализ
крови на АФП после первой предоперационной химио-
терапии – 377 Ме/мл, после второго курса – 158 Ме/мл,
после третьего курса – данных нет, после четвертого
курса – 24,7 Ме/мл, которая привела к регрессии ново-
образования и тем самым создала условия для его уда-
ления. На втором этапе выполнена хирургическая ре-
зекция печени, далее на третьем этапе проведена поли-
химиотерапия из двух курсов. Пациент лечение пере-
несла удовлетворительно. После проведенного своевре-
менного адекватного лечения врачи смогли достичь
полной ремиссии. В динамике за последние 5 лет реци-
дива не установлено, самочувствие ребенка не страдает,
растет и развивается соответственно возрасту. 

Вывод
Таким образом, зарегистрированный случай является

редким, учитывая очень низкую заболеваемость гепа-
тобластомой за пределами младенческого возраста. Не-
смотря на целый ряд достижений в области медицины,
в этиопатогенезе гепатобластомы остается много не-
ясностей и сложных моментов. Наш случай показывает
важность изучения характеристик и результатов паци-
ентов старше 5 лет. Это позволит получить представле-
ние о биологии опухоли в этой редкой популяции и 
обосновать будущие схемы стратификации риска и но-
вые терапевтические стратегии, адаптированные 
к риску. Также хочется отметить важность ранней диаг-
ностики, так как опухоль достаточно быстро увеличива-
ется в размерах, соответственно, если пациента оста-
вить без лечения, его постигнет летальный исход в ре-
зультате кровотечения, печеночной недостаточности
и/или отдаленных метастазов. Диагностика заболева-
ния на ранней стадии с помощью УЗИ органов брюш-
ной полости, КТ или МРТ и гистопатологии обеспечи-
вает преимущество в выживании.
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