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Аннотация. В статье приведены литературные и собственныеданные по 

частоте встречаемости злокачественных новообразований печени у детей и 

некоторые морфологические аспекты для дифференциальной диагностики 

гепатобластомы, гепатокарциномы и саркомы печени. 

Annotation. The article presents the literature and its own data on the 

incidence of malignant neoplasms of the liver in children and some morphological 

aspects for the differential diagnosis of hepatoblastoma, hepatocarcinoma and 

sarcoma of the liver. 
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Введение 

Опухоли и опухолеподобные процессы печени у детей составляют 0,5- 

2% всех детских новообразований[1]. Злокачественные новообразования (ЗН) 

печени у детей в 2,5 раза встречаются чаще, чем доброкачественные [1].  Из ЗН 

печени до 90% приходится на гепатобластому и гепатоцеллюлярную 

карциному, при этом   гепатобластома наблюдается, как правило, в возрасте до 

8 лет, а гепатоцеллюлярная карцинома   у детей старше 10 лет и ассоциирована 

с гепатитами.  Также у детей более старшего возраста (6-10 лет) встречается 

такая редкая мезенхимальная опухоль печени как недифференцированная 

(эмбриональная) саркома.  

Цель исследования – Изучить частоту встречаемости, структуру ЗН 

печени у детей   и современные аспекты морфологической диагностики ЗН 

печени на основании данных онкогематологического центра ОДКБ г. 

Екатеринбурга. 

Материалы и методы исследования 

Нами были изучены протоколы морфологического исследования и 

микрофотографии случаев ЗН печени у детей за период с 2009 по 2019 гг. на 

базе онкогематологического центра ГАУЗ СО «ОДКБ» г. Екатеринбурга. За 
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исследуемый период выявлено 19 случаев ЗН печени, развившиеся у детей в 

возрасте от 2 месяцев до 16 лет (m=8 лет). 

Результаты исследования и их обсуждение 

При морфологической верификации ЗН печени в 18 случаях из 19 (94% 

случаев) подтверждены эпителиальные ЗН печени (гепатобластома или 

гепатоцеллюлярная карцинома), 1 случай ЗН печени (5,5%) был представлен 

мезенхимальной (эмбриональной) саркомой. Среди эпителиальных ЗН 

гепатобластома встретилась в 14 случаях (77%), гепатоцеллюлярная карцинома 

– в 3 случаях (16,6%). Гепатобластома – первичное ЗН печени, 

характеризующееся опухолевыми клетками разной дифференцировки. Данное 

образование часто поражает детей до 5 лет. Этиологически ассоциирована с 

генетическими патологиями: синдром Ли-Фраумени, трисомия 18, 

наследственный полипоз толстой кишки, мутация ß-катенина[2]. В нашем 

исследовании гепатобластома встречалась в возрастной период до 8 лет, 

соотношение мальчиков/девочек составило 8:6, опухоль чаще располагалась в 

правой доле печени. В морфологическом аспекте выделяют несколько 

вариантов гепатобластомы: фетальный и эпителиально-мезенхимальный. 

Фетальный вариант строения гепатобластомы встретился в 6 из 14 случаев и 

характеризовался сочетанием темных и светлых опухолевых клеток с 

формированием балок толщиной в 2-3 клетки, между которыми имелись 

синусоиды, заполненные   гемопоэтическими клетками. Желчные протоки 

всегда отсутствовали.  

В 35% случаев (в 5 из 14 случаев) гепатобластома представлена 

эпителиально-мезенхимальным вариантом, при котором участки 

эпителиального компонента чередуются с участками мезенхимального 

происхождения (включения из хрящевой, мышечной ткани, остеоида, очаги 

гемопоэза).  В одном из случаев также имелся гамартомный злокачественный 

компонент в виде телец Шиллера-Дюваля.  

Представляет интерес случай гепатобластомы в сочетании с элементами 

гепатокарциномы, развившейся у пятилетнего ребенка. Особенности 

морфологического строения и иммунопрофиль опухоли соответствовали 

агрессивной гепатобластоме с чертами гепатокарциномы, хотя данный 

возрастной период для гепатокарциномы не является типичным. Для более 

достоверной верификации опухоли было   рекомендовано генетическое 

исследование на мутацию в гене TERT, который кодирует один из компонентов 

фермента теломеразы. 

В 16,6% случаев (3 из 18) эпителиальные ЗН печени представлены 

гепатокарциномой. Возраст всех детей в данных случаях составил от 10 лет, 

образование наблюдалось только у лиц женского пола, преимущественно в 

правой доле печени. Морфологически опухоль представлена более крупными 

опухолевыми клетками (больше, чем размер нормального гепатоцита), 

цитоплазма клеток богата гликогеном, поэтому может выглядеть «пустой», 

имеются расширенные синусоиды, может отмечаться продукция желчи. В 2 из 
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3 случаев гепатокарцинома была представлена редким фиброламеллярным 

вариантом: частота по данным литературы составляет до 30% от всех случаев 

гепатобластомы[1]. Фиброламеллярный вариант гепатоцеллюлярной карциномы 

имеет характерные морфологические особенности и возникает без 

предшествующего цирроза. Макроскопически опухоль представлена узлом 

бело-желтого цвета, плотной консистенции, с очагами кальциноза. 

Микроскопически опухолевая ткань рассечена параллельными фиброзными 

септами, разделяющими опухолевые трабекулы толщиной из 5-6 клеток на 

пластины. В одном из наших наблюдений опухоль имела унифокальный 

характер роста, а во втором - мультифокальный. Также отмечалась продукция 

опухолевыми клетками желчи. Во всех случаях гепатоцеллюлярной карциномы   

имелось метастазирование опухоли по лимфатической системе.  

В 5,5% (1 случай из 18) ЗН печени имело строение эмбриональной 

саркомы. Эмбриональная саркома   относится к очень редким солидным 

опухолям печени. Частота встречаемости по данным литературы составляет 9-

15% от всех случаев ЗН печени и 1-4% от всех солидных опухолей у детей[3].  

Опухоль развилась у ребенка 10 лет, локализовалась в правой доле печени.  

Макроскопически крупный опухолевый узел на разрезе имел пестрый вид 

(белесоватые участки чередовались с участками кровоизлияний и некрозами). 

Микроскопически опухоль образована полями мелких недифференцированных 

веретеновидных клеток с гиперхромными овальными, реже округлыми ядрами. 

Также присутствовали крупные недифференцированные многоядерные клетки 

с ядерной и цитоплазматической атипией, в цитоплазме определялись ШИК-

позитивные глобулы. При ИГХ-исследовании опухолевые клетки 

коэкспрессировали виментин, EMA и десмин.  

В первую очередь, верификация ЗН – морфологическая задача, 

основанная на исследовании и оценке гистологических паттернов образования. 

В дальнейшем для подтверждения диагноза в лаборатории проводилось 

иммуногистохимическое исследование с использованием следующих 

моноклональных антител: глипикан – 3, ß-катенин, АФП. Дифференциальная 

диагностика данных ЗН при морфологическом исследовании очень важна. При 

этом необходимо оценивать размер опухолевых клеток (при гепатобластоме 

клетки меньше, чем при гепатокарциноме), наличие/отсутствие 

внутриклеточных включений; наличие фетальных клеток со светлой 

цитоплазмой, наличие очагов гемопоэза и других элементов производных 

мезенхимы (включения из остеоидоподобного матрикса, хряща, поперечно-

полосатой мышечной ткани), что характерно для гепатобластомы. Способность 

опухолевыми клетками синтезировать желчь характерна для геатокарциномы.  

Выводы: 

1. Среди ЗН печени у детей частота встречаемости гепатобластомы 

оказалась выше, чем гепатокарциномы (14 случаев против 3). 
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2. В возрастном аспекте случаи гепатобластомы развились у детей в 

возрасте до 5 лет, а гепатоцеллюлярная карцинома после 10 лет, что совпадает с 

данными литературы. 

3. Возрастной аспект часто позволяет сузить диапазон диагностического 

поиска при ЗН печени, однако не является абсолютным критерием. 

 4. В половом аспекте взаимосвязи разных вариантов ЗН печени не 

обнаружено. 

5. Основой верификации и дифференциальной диагностики ЗН печени у 

детей является морфологическое исследование материала; 

иммуногистохимическое исследование направлено не на постановку диагноза, 

а на его подтверждение. 
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