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Эпителиоидная гемангиоэндотелиома печени (ЭГЭП) – редкое (1 случай на 1 000 000 человек) пер-
вичное новообразование из группы мезенхимальных опухолей. ЭГЭП является наиболее агрессивным 
представителем семейства гемангиоэндотелиом по метастатическому потенциалу и частоте рецидивов, 
и в этом отношении чаще близка к ангиосаркоме.  

Цель исследования: обобщение собственного опыта в сопоставлении с данными литературы и описа-
ние ранее не исследованного симптома этого заболевания. 

Материал и методы. Нами было изучено 5 случаев ЭГЭП, подтвержденных гистологическим иссле-
дованием. Всем пациентам была выполнена компьютерная томография с болюсным контрастированием 
по стандартной методике.

Результаты. При анализе полученных изображений выявлялись симптомы, характерные для данной 
патологии, такие как локальное втяжение контура печени, специфический паттерн контрастирования – 
“леденец на палочке”. Нами был выявлен еще один новый симптом – “четок”, который имелся у 4 из 5 паци-
ентов. У 3 из 5 пациентов данный симптом позволил уверенно определить природу заболевания до гисто-
логического исследования.

Заключение. ЭГЭП – редкое заболевание, в силу своей редкости и сходства с другими очаговыми 
поражениями печени вызывающее диагностические затруднения. В лучевой диагностике ЭГЭП целесо-
образно ориентироваться на достаточно специфичные симптомы: втяжение контура, “леденец на палочке” 
и “четки”. 
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Введение
Термин “эпителиоидная гемангиоэндотелио-

ма” был введен S.W. Weiss и F.M. Enzinger в 1982 г. 

для определения мягкотканной сосудистой опухо-

ли эндотелиального происхождения со спектром 

клинического течения от подобного гемангиоме 

до подобного ангиосаркоме [1].

Эпителиоидная гемангиоэндотелиома печени 

(ЭГЭП) – редкое (1 случай на 1 000 000 человек) 

первич ное злокачественное новообразование из 

группы мезенхимальных опухолей, которое явля-

ется наиболее агрессивным представителем се-

мейства гемангиоэндотелиом. 

Подобная опухоль с локализацией в легких пер-

воначально была описана D.H. Dail и A.A. Liebow 

в 1975 г., при этом считалось, что она имеет эпите-

лиальное происхождение и получила название 

“внутрисосудистая бронхоальвеолярная опухоль” 

(IVBAT) [2]. 

Эта злокачественная сосудистая опухоль обыч-

но встречается у пациентов среднего возраста, 

хотя описаны случаи у детей и пожилых людей 

(возраст пациентов колеблется от 7 до 83 лет), 

распределение между мужчинами и женщинами 

1 : 2 [3–5].

Этиология неизвестна. S. Serafinska и соавт. 

в своем исследовании выявили следующие пред-

располагающие факторы: вирусный гепатит, трав-

мы печени, употребление алкоголя, прием ораль-

ных контрацептивов, профессиональные вредно-

сти, такие как винилхлорид и асбест. Кроме того, 

была установлена взаимосвязь темпов прогресси-

рования опухоли с употреблением алкоголя и не-

достаточным питанием пациентов [6]. Также было 

отмечено, что ЭГЭП практически никогда не воз-

никает на фоне хронических болезней печени. 

В литературе описано только два наблюдения 

развития ЭГЭП при циррозе печени [7–9].

Наиболее часто пораженным органом является 

печень. Встречаются и другие локализации, такие 

как легкие, брюшина, селезенка, кости, головной 

и спинной мозг, мозговые оболочки, молочная же-

леза, а также сердце [10–12]. 

Редкость этого новообразования в общей по-

пуляции существенно ограничивает возможности 

его изучения [3]. После крупного многоцентро-

вого исследования в 2005 г., объединившего 

402 случая ЭГЭП, [13], в литературе встречаются 

лишь единичные публикации [14]. В отечествен-

ной литературе сообщалось о трансплантации 

печени при эпителиоидной гемангиоэндотелиоме 

с карциноматозом брюшной полости [15].

Цель исследования 
Обобщить собственный опыт, описать ранее не 

исследованный симптом поражения печения при 

ЭГЭП и привлечь внимание практических врачей 

к этой редкой патологии.

Клинические проявления ЭГЭП неспеци-

фичные. Наиболее распространенными жалобами 

являются боль в правом подреберье, потеря массы 

тела, желтуха, асцит, усталость, анорексия, рвота, 

однако часто заболевание имеет бессимптомное 

течение и выявляется случайно [7 ,13, 16]. 

Epithelioid hemangioendothelioma of the liver (EHEL) is a rare (1 case per 1 000,000 people) primary malignant 
neoplasm from the group of mesenchymal tumors. EHEL is the most aggressive representative of the hemangioen-
dothelioma range with metastatic response and relapse rate, and therein is close to angiosarcoma.

The purpose of this publication is to summarize our own experience in comparison with published data and to 
describe a disease symptom that was not investigated before.

Materials and methods. We studied five cases of epithelioid hemangioendothelioma of the liver, confirmed by 
histological examination. All patients underwent standard computer tomography with bolus contrast agent.

Results. The analysis of the images revealed typical for this pathology symptoms such as local retraction of the 
liver contour, a specific contrast pattern – “the lollipop sign”. We have revealed a new symptom: “the beading sign”, 
which was detected in four of five cases. In three of five cases, this symptom allowed us to determine the nature 
of the disease before histological examination.

Conclusion. EHEL is a difficult disease to diagnose due to its rare frequency and similarity to other focal liver 
lesions. In aspect of radiology, it is advisable to focus on specific symptoms of this pathology: retraction of the con-
tour, “lollipop-sign” and “beading-sign”.

Keywords: liver epithelioid hemangioendothelioma, computed tomography, “the lollipop sign” “the beading-sign”
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Морфология

Различают следующие формы поражения: изо-

лированное поражение печени без метастазов, 

поражение нескольких органов (печени, селезен-

ки, реже лимфатических узлов и костного мозга) 

и поражение печени с множественными метаста-

зами [17].

Макроскопически опухоль обычно представле-

на в виде множественных нечетко очерченных уз-

лов [7, 18] размером от нескольких миллиметров 

до нескольких сантиметров. На разрезе опухоле-

вая ткань коричнево-беловатого цвета, напомина-

ет песок. 

Гистологическое строение эпителиоидной ге-

мангиоэндотелиомы в печени аналогично таково-

му при любой другой локализации. Опухолевые 

клетки, имеющие вытянутую форму и нечеткие 

ядра, выстилают или растут в просвет синусоид-

ных сосудов и мелких вен. Иногда встречаются 

многоядерные или причудливые опухолевые 

клетки , а также фигуры митозов в эпителиоидных 

клетках. В результате такого роста гепатоциты 

атрофируются и погибают. Опухолевые клетки 

продуцируют большое количество ретикулярных 

волокон, первоначально локализующихся в пери-

синусоидных пространствах (Диссе), а затем пол-

ностью замещающих просвет синусоидов. В от-

дельных случаях наблюдаются кавернозные поло-

сти с сосочковыми образованиями или участки 

солидного строения. В связи с этим выделяют 

4 основных типа архитектоники: синусоидальный, 

папиллярный или узелково-папиллярный, кавер-

нозный и саркоматозный [1, 17]. Кроме того, 

в опухолевой ткани часто отмечаются участки экс-

трамедуллярного кроветворения, а также тромбоз 

сосудов и участки инфарктов.

При иммуногистохимических реакциях в опухо-

левых клетках отмечается экспрессия фактора 

Виллебранда, CD31, CD34, виментина, ламинина 

[18].

ЭГЭП метастазирует в регионарные лимфати-

ческие узлы, легкие, а также в кости с формирова-

нием участков остеолитической деструкции. 

Лабораторная диагностика

Методы лабораторной диагностики неспеци-

фичны. У некоторых пациентов определяется по-

вышение уровня щелочной фосфатазы, аспартат-

аминотрансферазы, аланинаминотрансферазы 

и билирубина крови. Большинство опухолевых 

маркеров (таких как α-фетопротеин, раково-эм-

бриональный антиген и СА 19-9) имеют нормаль-

ные значения и применяются только для исклю-

чения других первичных или метастатических 

опухолей печени.

Диагноз ЭГЭП основывается в большинстве 

наблюдений на результатах гистологического 

и иммуногистохимического исследований.  

Дифференциальная диагностика затрудне-

на. ЭГЭП ошибочно идентифицирована примерно 

в 60–80% случаев, так как имеет сходные с други-

ми опухолями КТ-признаки. Наиболее часто ЭГЭП 

путают с метастатическим поражение печени, ге-

патоцеллюлярной карциномой и холангиокарци-

номой [13]. Методы лучевой диагностики, такие 

как КТ и МРТ, не всегда могут достоверно подтвер-

дить сосудистую природу ЭГЭП по причине сход-

ных скиалогических признаков с метастатическим 

поражением печени, особенно при единичных уз-

ловых образованиях [19]. 

Выделяют 3 разных типа ЭГЭП с разными ста-

диями: 1) единичное узловое образование, диаг-

ностируется, как правило, на ранней стадии забо-

левания, 2) многоузловой тип, 3) диффузный тип, 

который отражает заболевание на поздней стадии 

из-за увеличения размера и слияния узловых 

образований между собой, часто ассоциируемых 

с печеночной сосудистой инвазией [20–23]. 

В исследовании I.D. Lyburn и соавт. выявлена 

тенденция к расположению узловых образований 

в периферических отделах печени с распростра-

нением на капсулу. Специфическими признаками, 

характерными для ЭГЭП, считают участки ретрак-

ции капсулы печени из-за фиброза и компенса-

торной гипертрофии незатронутых сегментов 

[24–26].

В исследовании L. Zhou и соавт. было выявле-

но, что в нативную фазу сканирования опухолевые 

узлы чаще всего гиподенсны относительно парен-

химы, края печени могут быть неровными за счет 

ретракции капсулы и участков компенсаторной 

гипертрофии. После введения контрастного 

вещест ва в артериальную фазу сканирования 

неболь шие узловые образования (<2 см) имели 

гомогенное усиление, тогда как более крупные 

могли проявлять периферическое или гетероген-

ное усиление.  Вокруг крупных образований в ар-

териальную фазу сканирования прослеживались 

участки активного накопления контрастного пре-

парата в виде ободка/кольца [27, 28]. 

В наших наблюдениях были выявлены анало-

гичные признаки: субкапсулярное расположение 

узловых образований с участками ретракции кап-

сулы (рис. 1).

В 20% случаев в структуре узлов могут присут-

ствовать обызвествления [18, 29, 30], однако 
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в наших наблюдениях обызвествления не были 

выявлены. 

В структуре крупных узловых образований 

в парен химатозную фазу сканирования могут про-

слеживаться печеночные вены или ветви порталь-

ной вены [13, 31]. У некоторых пациентов выяв-

лялся симптом “леденца на палочке” – когда пече-

ночная вена, воротная вена и их ветви сужаются к 

узловым образованиям и заканчиваются на краю 

опухоли, что формирует появление “леденца” 

[15, 27, 28, 32].   

В позднюю фазу контрастирования мы наблю-

дали незначительно выраженное центрипеталь-

ное накопление контрастного вещества, связан-

ное, по-видимому с обилием стромальных эле-

ментов в ткани опухоли (рис. 2).

В наших наблюдениях эти признаки, характер-

ные для ЭГЭП, также были выявлены (рис. 3). 

Помимо вышеуказанных признаков ЭГЭП, мы 

хотим акцентировать внимание на еще одном, не 

менее важном рентгенологическом симптоме, вы-

явленном в четырех наших наблюдениях, инфор-

мации о котором в доступной нам литературе мы 

не встретили. 

Нами было отмечено формирование цепочки 

из шаровидных разрастаний опухолевой ткани 

(узлов), соединенных узкими (3–7 мм в диаметре) 

нитями. Если эта картина была неочевидна на 

акси альном срезе (см. рис. 1а, длинная стрелка), 

ее можно было выявить и проследить при мульти-

планарной реконструкции (патент № 2712058) 

(рис. 4, 5). 

Мы наблюдали этот симптом “четок” у 4 из 5 на-

ших пациентов. По-видимому, узкие цилиндры па-

тологической ткани отображают перивазальное и 

перидуктальное распространение опухоли. 

Во втором, четвертом и пятом наблюдении 

этот симптом позволил уверенно определить при-

роду заболевания до гистологического исследо-

вания.

Рис. 1. Больной Д., 39 лет. Компьютерные томограммы в аксиальной проекции в нативную (а), раннюю (б) и позд-
нюю артериальную (в), портальную (г) и отсроченную (д) фазы сканирования. Разница в динамике контрастирования 
больших и малых узлов в различные фазы сканирования. Субкапсулярное расположение узловых образований 
в печени с участками втяжения капсулы вблизи как мелкого, так и крупного узла (тонкие стрелки). Толстая стрелка 
(а) указывает на “нить”, связывающую узлы. 

Fig. 1. Patient D., 39 years old. Computed tomograms in axial projection into the native (а), early (б) and late arterial (в), 
portal (г) and delayed (д) phases of scanning. The difference in the dynamics of large and small nodes contrasting in the 
different phases of scanning is presented. The subcapsular arrangement of nodular formations in the liver with areas of 
retraction of the capsule is shown in both small and large nodes (with thin arrows). Thick arrow (а) indicates the “thread” 
connecting the nodes. 

а б в

г д
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Рис. 2. Больной Х., 79 лет. Компьютерные томограммы в аксиальной проекции в нативную (а), раннюю (б) и позднюю 
артериальную (в), портальную (г) и отсроченную (д) фазы сканирования. Динамика контрастирования узловых обра-
зований в печени в различные фазы сканирования (тонкие стрелки). Выявляется позднее центрипетальное контра-
стирование опухолевых узлов. 

Fig. 2. Patient H., 79 years old. Computed tomograms in axial projection into the native (а), early (б) and late arterial (в), 
portal (г) and delayed (д) phases of scanning. The dynamics of nodules contrasting in the liver is presented in various phases 
of scanning (thin arrows). Late centripetal contrasting of the tumor nodes.  

а б в

г д

Рис. 3. Больной Х., 79 лет. Компьютерные томограммы в аксиальной проекции в портальную фазу на разных уровнях 
сканирования (а, б). Тонкими стрелками обозначены сегментарные ветви воротной вены, которые заканчиваются 
около края опухолевых узлов, с формированием симптома “леденца на палочке”. 

Fig. 3. Patient H., 79 years old. Computed tomograms in axial projection in the portal phase on different scan levels (а, б). 
The thin arrows are indicating the segmental tributaries of the portal vein, ending near the edge of the tumor nodes, forming 
the “lollipop” symptom.

а б
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Рис. 4. Больной Д., 39 лет. Мультипланарные реконструкции печени в паренхиматозную фазу сканирования: сагит-
тальная (а), криволинейная (б) и аксиальная (в) плоскости. Узловые образования (белые стрелки) связаны тонкими 
цилиндрами патологической ткани (тонкие черные стрелки) и образуют “четки”.

Fig. 4. Patient D., 39 years old. Multiplanar reconstruction of the liver in the parenchymal phase of the scan: sagittal (а), 
curved (б) and axial (в) planes. Nodular formations (white arrows) are connected by thin cylinders of pathological tissue 
(black thin arrows) and form a “beading”. 

а б в

Рис. 5. Больной Ш., 66 лет. Компьютерные томограммы в аксиальной проекции в портальную фазу на разных уров-
нях сканирования (а–г). Узловые образования (белые стрелки) связаны тонкими цилиндрами патологической ткани 
(тонкие черные стрелки) и образуют “четки”. 

Fig. 5. Patient Sh., 66 years old. Computed tomograms in axial projection in the portal phase on different scan levels (а–г). 
Nodular formations (white arrows) are connected by thin cylinders of pathological tissue (thin black arrows) and form 
a “beading”. 

а б

в г
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Заключение

ЭГЭП – редкое заболевание, и в силу своей 

редкости и сходства с другими очаговыми пора-

жениями печени вызывающее диагностические 

затруднения.

В лучевой диагностике ЭГЭП целесообразно 

ориентироваться на достаточно специфичные 

симптомы: втяжение контура, “леденец на палоч-

ке” и “четки”. 
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