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Епітеліоїдна гемангіоендотеліома печінки і вагітність 
(Огляд літератури та клінічне спостереження) 
В.І. Медведь, А.Є. Гусєва, К.М. Дуда, О.С. Шевченко
ДУ «Інститут педіатрії, акушерства і гінекології імені академіка О.М. Лук’янової НАМН України», 
м. Київ

Стаття присвячена аналізу наукових публікацій, які піднімають питання етіології, патогенетичних механізмів, так-
тики ведення пацієнток з епітеліоїдною гемангіоендотеліомою.
Епітеліоїдні гемангіоендотеліоми – судинні пухлини, які уражують печінку, селезінку, легені та багато інших органів 
і тканин. Пухлина є злоякісною, має метастатичний потенціал та варіабельний перебіг. Частота становить менше 
0,1 на 100 000 населення. Етіологія невідома. Проводять дослідження молекулярно-генетичних механізмів розвит-
ку патології, і на сьогодні встановлено зв’язок виникнення епітеліоїдної гемангіоендотеліоми з білком WWTR1-
CAMTA1. З метою діагностики використовують візуалізацію, комп’ютерну та магнітно-резонансну томографію, 
для яких характерні типові ознаки: «знак білої мішені», «знак льодяника». Стандарти лікування епітеліоїдної 
гемангіоендотеліоми відсутні. Застосовують хіміотерапію, радіочастотну абляцію, хірургічні втручання та 
трансплантацію печінки.
У медичній літературі описано лише 8 випадків епітеліоїдної гемангіоендотеліоми під час вагітності, три з яких сто-
суються однієї жінки. Серед них: пухлина печінки з прогресуванням, що закінчилося перинатальною та материнсь-
кою смертністю; епітеліоїдна гемангіоендотеліома печінки з народженням живої доношеної дитини; мультифокаль-
на злоякісна гемангіоендотеліома печінки з передчасними пологами шляхом кесарева розтину та розвитком сепсису 
у матері; пухлина піднебіння із залученням ротоглотки та народженням дитини у фізіологічні терміни; пресакраль-
на пухлина, діагноз якої був підтверджений після вагітності; рецидивний перебіг внутрішньочерепної епітеліоїдної 
гемангіоендотеліоми з ураженням печінки та серця і трьома акушерськими випадками.
У статті описано клінічний випадок епітеліоїдної гемангіоендотеліоми печінки у вагітної з резекцією лівої частки 
печінки в анамнезі. Представлено ведення даного випадку зі своєчасною діагностикою, розродженням на 35-у тижні 
шляхом кесарева розтину. Народилася дитина чоловічої статі, з масою тіла 2500 г, зростом 48 см у задовільному 
стані. Тромбопрофілактику проведено протягом 10 днів, лактацію виключено.
Ключові слова: вагітність, епітеліоїдна гемангіоендотеліома, пухлина печінки, онкологія.

Epithelioid hemangioendothelioma of the liver and pregnancy  
(Literature review and clinical case)
V.I. Medved, A.Ye. Husieva, K.M. Duda, A.S. Shevchenko 

The article is devoted to the analysis of scientific publications about the etiology, pathogenetic mechanisms, and management 
of the patients with epithelioid hemangioendotheliomas.
Epithelioid hemangioendothelioma is the vascular tumor that affects liver, spleen, lungs, and various other organs and 
tissues. The tumor is malignant with high metastatic potential and variable course. The frequency of it is less than 0.1 
per 100,000 population. The etiology is unknown. The role of the molecular and genetic mechanisms is studied, and 
today an association of the WWTR1-CAMTA1 protein in the development of epithelioid hemangioendothelioma was 
determined.
Visual examination, computed tomography and magnetic resonance imaging, which are characterized by typical signs: «white 
target sign», «lollipop sign» are used for the diagnosis. There are no treatment standards for epithelioid hemangioendothelioma. 
Chemotherapy, radiofrequency ablation, surgery, and liver transplantation are used
Only 8 cases of epithelioid hemangioendothelioma during pregnancy have been described in the medical literature, three 
cases of which are connected with one woman. Among them: progressive liver tumor with negative  outcomes – the perinatal 
and maternal mortality; epithelioid hemangioendothelioma of the liver with the birth of a live, full-term baby; multifocal 
malignant hemangioendothelioma of the liver with premature birth by cesarean section and the development of sepsis in the 
mother; palate tumor involving the oropharynx and the birth of a child in physiological terms; presacral tumor, the diagnosis of 
which was confirmed after pregnancy; recurrent course of intracranial epithelioid hemangioendothelioma with liver and heart 
damage and three obstetric cases.
The article describes a clinical case of epithelioid hemangioendothelioma of the liver in a pregnant woman with a history of 
resection of the left lobe of the liver. The management of this case with timely diagnosis, delivery at 35 weeks by cesarean 
section of the child in a satisfactory state is presented. The woman delivered a male infant weighing 2500 g, height 48 cm in 
satisfactory condition.  Thromboprophylaxis was performed for 10 days, lactation was excluded.
Keywords: pregnancy, epithelioid hemangioendothelioma, liver tumor, oncology.
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Эпителиоидная гемангиоэндотелиома печени и беременность (Обзор литературы и 
клиническое наблюдение)
В.И. Медведь, А.Е. Гусева, Е.М. Дуда, А.С. Шевченко

Статья посвящена анализу научных публикаций, которые поднимают вопросы этиологии, патогенетических механиз-
мов, тактики ведения пациенток с эпителиоидными гемангиоэндотелиомами.
Эпителиоидные гемангиоэндотелиомы – сосудистые опухоли, которые поражают печень, селезенку, легкие и много 
других органов и тканей. Опухоль является злокачественной, с метастатическим потенциалом и вариабельным течени-
ем. Частота составляет менее 0,1 на 100 000 населения. Этиология неизвестна. Проводят исследования молекулярно-
генетических механизмов развития патологии, и на сегодня установлена связь возникновения эпителиоидной геман-
гиоэндотелиомы с белком WWTR1-CAMTA1. С целью диагностики используют визуализацию, компьютерную и маг-
нитно-резонансную томографию, для которых характерны типичные признаки: «знак белой мишени», «знак леденца». 
Стандарты лечения эпителиоидной гемангиоэндотелиомы отсутствуют. Применяют химиотерапию, радиочастотную 
абляцию, хирургические вмешательства и трансплантацию печени.
В медицинской литературе описано всего 8 случаев эпителиоидной гемангиоэндотелиомы во время беременности, три из 
которых относятся к одной женщине. Среди них: опухоль печени с прогрессированием, что закончилось перинатальной 
и материнской смертностью; эпителиоидная гемангиоэндотелиома печени с рождением живого доношенного ребенка; 
мультифокальная злокачественная гемангиоэндотелиома печени с преждевременными родами путем кесарева сечения и 
развитием сепсиса у матери; опухоль гортани с привлечением ротоглотки и рождением ребенка в физиологические сроки; 
пресакральная опухоль, диагноз которой был подтвержден после беременности; рецидивирующее течение внутричерепной 
эпителиоидной гемангиоэндотелиомы с поражением печени и сердца и тремя акушерскими случаями.
В статье описан клинический случай эпителиоидной гемангиоэндотелиомы печени у беременной с резекцией левой 
доли печени в анамнезе. Представлено ведение данного случая со своевременной диагностикой, родоразрешением на 
35-й неделе путем кесарева сечения. Родился ребенок мужского пола, с массой тела 2500 г, ростом 48 см в удовлетвори-
тельном состоянии. Тромбопрофилактику проведено в течение 10 дней, лактацию исключили.
Ключевые слова: беременность, эпителиоидная гемангиоэндотелиома, опухоль печени, онкология.

Загальні відомості про епітеліоїдні 
гемангіоендотеліоми

Епітеліоїдні гемангіоендотеліоми (ЕГ) – це судинні 
пухлини, які уражують печінку, селезінку, легені та багато 
інших органів і тканин [21], але найчастіше печінку. Уперше 
це захворювання описано у 1982 році Weiss та Enzinger [34]. 

Дані пухлини є дуже рідкісними, частота становить 
менше 0,1 на 100 000 населення [21]. У зв’язку з такою 
низькою частотою етіологія і патогенез хвороби вивче-
ні недостатньо, наявні наукові дані обмежені.

Відомо, що частіше хворіють жінки, ніж чоловіки 
(співвідношення 3:2), більше уражується права частка 
печінки, ніж ліва. Пухлини інколи мають безсимптом-
ний перебіг, але можуть клінічно проявлятися, пере-
важно болем у правому верхньому квадранті живота. 
Позапечінково уражуються легені, регіональні лімфа-
тичні вузли, очеревина, селезінка, кістки, діафрагма.

Етіологія напевне невідома, припускають зв’язок з 
оральними контрацептивами, вінілхлоридом, азбестом, 
травмами печінки, вірусним гепатитом, первинним білі-
арним цирозом печінки та вживанням алкоголю [25].

Молекулярний фон ЕГ досі досліджується. Errani 
та співавтори [6] прагнули визначити генетичні змі-
ни у хворих за ЕГ незалежно від місця розташування 
пухлини. Виявлено характерну хромосомну тран-
слокацію – Т(1;3) (р 36; q 25). Гени, які беруть участь 
у транслокації, – WWTR1 та CAMTA1. Це, у свою 
чергу, призводить до формування фактора тран-
скрипції гібридного білка WWTR1-CAMTA1. Вва-
жається, що мутації, які змушують WWTR1 затри-
муватися в ядрі за допомогою таких факторів тран-
скрипції, як TEAD 1–4, спричинюють онкогенез. З 
іншого боку, CAMTA1 є активатором транскрипції, 
що належить до сімейства білків, які зв’язують каль-
модулін. CAMTA1 поводиться як пухлина-супре-
сор, і її видалення призводить до онкогенезу. Отже, 

Errani та співавтори рекомендували використовува-
ти WWTR1-CAMTA1 як маркер ЕГ.

Експерти Всесвітньої організації охорони здоров’я 
описують цю пухлину як високозлоякісну, з метаста-
тичним потенціалом та варіабельним перебігом (по-
вільним і прогресуючим) [2, 28]. Через ендотеліальне 
походження ці пухлини експресують білок FLI-1, що є 
більш специфічним для ЕГ, ніж інші ендотеліоїдні мар-
кери, такі, як CD31 та CD34.

Візуалізація є невід’ємною частиною процесу ви-
явлення пухлини та метастазування. Існують два різ-
них типи ЕГ печінки. На ранніх стадіях – нодулярний 
тип, на задавнених стадіях – дифузне захворювання зі 
злиттям різних ділянок ураження. Ультразвукове до-
слідження, переважно з кольоровим допплером, може 
бути першим методом для розпізнавання захворюван-
ня та виявлення внутрішньопухлинної судинності.

Безконтрастна комп’ютерна томографія (КТ), на від-
міну від контрастної КТ, може краще візуалізувати осно-
вну масу пухлини, оскільки додатково може виявлятися 
капсульна ретракція та грубі вузликові внутрішньопух-
линні кальцинати, які бувають наявні у близько 25% ви-
падків. Проте ці прояви не є специфічними для ЕГ пе-
чінки і можуть спостерігатися також при метастатичних 
ураженнях та холангіокарциномах [3].

При контрастній КТ та магнітно-резонансній то-
мографії (МРТ) характерним є «знак білої мішені» 
(«white target sign») – зовнішнє аваскулярне кіль-
це, що не накопичує контрасту, та «знак льодяника» 
(«lollipop sign») – звуження та наближення ворітної та 
печінкової вен та їхніх гілок до пухлини (рис. 1). МРТ 
для діагностики ЕГ є кращим за КТ методом завдяки 
здатності виявляти менші субкапсулярні ураження [9]. 

Здорові гепатоцити експресують високі рівні фермен-
ту глюкозо-6-фосфатази, що своєю чергою призводить 
до швидкого розчинення сигналу фтордизоксиглюкози 



REPRODUCTIVE HEALTH OF WOMAN 
РЕПРОДУКТИВНЕ ЗДОРОВ’Я ЖІНКИ
№7-8 (52-53)/2021

ISSN 2708-8723   (print)  
ISSN 2708-8731 (online)

73

Л Е К Ц І Ї  Т А  О Г Л Я Д И

(FDG) щодо злоякісної тканини. Тільки печінка та нир-
ки містять даний фермент. Він необхідний для поповне-
ння рівня глюкози в крові і бере участь у глікогенолізі. 
FDG – біологічний аналог глюкози, що застосовують у 
позитронно-емісійній томографії (ПЕТ). Клітини пух-
лини значно інтенсивніше за інші поглинають глюкозу, 
і при ПЕТ-скануванні ділянки накопичення препарату 
відповідають накопиченню пухлинних клітин. 

Однак ЕГ печінки може демонструвати різні рівні 
глюкозо-6-фосфатази, тому поглинання та виведення 
FDG є непередбачуваним. Через це ПЕТ/КТ не може 
бути методом виявлення ЕГ печінки [30].

Стандартів лікування ЕГ печінки наразі не існує. Ва-
ріанти лікування є різні, результати їхні суперечливі. Ав-
тори пропонують хіміотерапію, радіочастотну абляцію, 
хірургічні втручання та трансплантацію печінки. Проте 
жоден з цих методів не гарантує 100% результату.

У літературі описані дані щодо медикаментозного ліку-
вання з використанням преднізолону, пропранололу або 
їхньої комбінації у дітей [5], що приводило до регресії пух-
лини. Через зв’язок ЕГ печінки з гіпотиреозом L-тироксин 
може знадобитися пацієнтам з низьким рівнем Т3 та Т4. 
Emad та співавтори стверджують, що лікування ЕГ печін-
ки слід починати з ретельного спостереження, потім меди-
каментозного лікування, а далі – хіміотерапія [5].

Ефективність хіміотерапії з використанням інтер-
ферону, вінкристину або циклофосфаміду, монокло-
нальних антитіл, деяких інших засобів не переконлива, 
її, за думкою більшості дослідників, слід розглядати у 
разі відсутності реакції на лікування преднізолоном 
та/або пропранололом (таблиця).

Спеціальне дослідження якості життя пацієнтів вста-
новило, що хіміотерапія значно знижувала її рівень, на 
відміну від інших варіантів лікування [33]. Проте є дані, 
що хіміотерапія здатна зменшувати пухлинне наванта-
ження та уповільнювати прогресування захворювання, 
тож від неї не можна відмовлятися [10,19,22].

Променева терапія та радіочастотна абляція засвід-
чили свою ефективність лише при ураженні розміром 
до 3 см. Ці методи також можна використовувати як 
альтернативу резекції печінки [13,31].

Хірургічне втручання з приводу ЕГ печінки включає 
резекцію, трансплантацію печінки та перев’язку печінко-

вої артерії. Багато даних стверджують, що виживання є 
вищим при резекції печінки порівняно з трансплантацією 
печінки – 62% та 46% відповідно [21]. Однак, враховуючи 
більшу кількість резекцій порівняно з трансплантацією пе-
чінки, для досягнення статистично значущих результатів 
потрібні великі когорти досліджень. Загальна 5-річна ви-
живаність становить 55,5% незалежно від лікування [25].

Епітеліоїдна гемангіоендотеліома і вагітність
У доступній літературі описано лише 8 випадків ЕГ 

під час вагітності, три з яких стосуються однієї жінки.
M. McCulloch та співавтори описують випадок вагіт-

ності у 28-річної жінки з встановленим у 2002 р. діагнозом 
ЕГ (у віці 18 років) [23]. КТ-біопсія ураження печінки з по-
дальшим забарвленням гістологічного препарату гематок-
силіном та еозином і імуногістохімічних плям виявила ЕГ. 
Повторна КТ через 3 міс грудної клітки, живота і тазових 
органів виявила прогресування захворювання. Пацієнтці 
проведено 6 циклів карбоплатину та етопозиду. Незважа-
ючи на стабільність перебігу захворювання, сильний біль у 
грудній клітці вимагав високих доз опіатів. До інтерферо-
ну жінка мала непереносимість.

Серійна КТ засвідчила стабільне ураження протя-
гом 2011 р. У 2012 р. жінка з сильним грудним болем та 
гострим респіраторним дистресом звернулася до відді-
лення невідкладної допомоги. Під час обстеження було 
виявлене метастатичне ураження печінки, легень та 
середостіння. У середині 2012 р. приєднався дифузний 
біль у суглобах на 6-у місяці першої вагітності. Пологи 
відбулися на 25-у тижні. Дитина померла на 8-у добу.

Біль посилювався, з’явився кашель. КТ грудної кліт-
ки, живота і таза продемонструвала значне прогресуван-
ня захворювання, біопсія лімфатичних вузлів середос-
тіння підтвердила рецидив ЕГ, а дифузний характер уне-
можливлював хірургічне втручання. З часом жінку було 
інтубовано, стан погіршувався і пацієнтка померла. 

Отже, перший випадок вагітності у хворої на зло-
якісну ЕГ закінчився украй трагічно – перинатальною 
і материнською втратами.

На сьогодні є дуже мало досліджень стосовно впли-
ву гормональних факторів, асоційованих з вагітністю, на 
перебіг ЕГ. Зокрема йдеться про фактор росту плаценти 
(PlGF), 17β-естрадіол та рецептори до нього, інші естро-

гени, прогестерон та відповідні ре-
цептори. В описаному вище випадку 
вчені пов’язують таке стрімке про-
гресування захворювання на 25-у 
тижні вагітності із піком синтезу та 
максимальною концентрацією PlGF 
у матері. Проте у цієї пацієнтки 
PlGF не перевіряли, хоча відзначали 
аномально низький рівень хоріоніч-
ного гонадотропіну протягом ІІ три-
местра вагітності – 23 МО/мл.

Відомо, що існує зв’язок PIGF з 
рецептором-1 фактора росту ендоте-
лію судин (VEGF) і що PlGF може 
впливати на ангіогенез, зумовлений 
VEGF. Цей факт може певною мі-
рою пояснити швидке прогресуван-
ня хвороби.

Рис. 1. Візуалізація епітеліоїдної гемангіоендотеліоми печінки.
А – льодяник; В – постконтрастна Т1-послідовність. Пухлина (зірка) з 
портальними венами, що входять і закінчуються на периферії ураження 
(стрілка). Ця конфігурація нагадує льодяник: чітко виражена пухлинна маса 
(цукерка в льодянику) та прилегла закупорена вена (паличка) [21]
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Публікація
(автори,рік, 

країна)

Кількість 
спостере-

жень

Метод 
лікування

Доза Результат
Тривалість 

спостереження

Emad та ін., 2019, 
Єгипет [5]

9/7*

Пропранолол, 
преднізолон, 
вінкристин, 

циклофосфамід,  
інтерферон

1-а лінія терапії: 
0,6-1,2 мг/кг/д 

пропранололу та/
або 0,5-2 мг/кг/д 

преднізолону

2-а лінія 
терапії (salvage 
therapy): 1 млн 

одиниць/м²/тиж 
інтерферону, 
1,5 мг/м²/тиж 
вінкристину, 

10 мг/кг/д 
циклофосфаміду

Регресія при вживанні 
пропранололу; пропранололу/
преднізолону; пропранололу/

преднізолону/вінкристину; 
пропранололу/преднізолону/

циклофосфаміду; пропранололу/
преднізолону/вінкристину/

циклофосфаміду; преднізолону/
інтерферону (1/2)¹

Прогресування при застосуванні 
преднізолону/інтерферону (1/2)¹; 

преднізолону/вінкристину/ 
циклофосфаміду;

преднізолону/емболізація/
циклофосфаміду

Мінімум 12 
місяців

Kim та ін.,
2010, Японія [15]

1
Карбоплатин, 
паклітаксел, 
бевацизумаб

15 мг/кг 
бевацизумабу 
кожен 21 день

Прогресування Недоступно

Mizota та ін.,
2011, Японія [24]

1
Карбоплатин, 
паклітаксел, 
бевацизумаб

15 мг/кг 
бевацизумабу 
кожен 21 день

Прогресування 3 місяці

Calabro та ін.,
2007, Італія [4]

1 Інтерферон-α-2а Недоступно Стабілізація захворювання Недоступно

Kayler та ін.,
2002, США [14]

1 Інтерферон-α-2а
3 млн одиниць 

щоденно
Часткова відповідь 4 місяці

Marsh R та ін.,
2005, США [20]

1 Інтерферон-α
3 млн од. 5 

днів/тиждень 
протягом 1 року

Повна відповідь 84 місяці

Galvao та ін.,
2005, Бразилія [8]

1 Інтерферон-α-2b

3 млн одиниць 
щоденно протягом 

1 тижня до та 1 
тиждень після 

резекції печінки

Повна відповідь 36 місяців

Agulnik та ін.,
2013, США [1]

1 Бевацизумаб
15 мг/кг кожен  

21 день
Часткова відповідь Недоступно

Lau та ін.,
2015, США [18]

1
Капецитабін та 
бевацизумаб

Недоступно Часткова відповідь 6 місяців

Lakkis та ін.,
2013, Франція [17]

2 Циклофосфамід 50 мг щоденно
Повна відповідь (1/2) та часткова 

відповідь (1/2)
6 та 24 місяці

Sangro та ін.,
2012, Іспанія [29]

1 Сорафеніб
200 мг щоденно 
кожні 36 годин

Часткова відповідь 6 місяців

Kobayashi та ін.,
2016, Японія [16]

1 Сорафеніб
400-800 мг двічі 

на день
Часткова відповідь 60 місяців

Експериментальні методи лікування гемангіоендотеліом печінки 

Примітки: * – медикаментозне лікування отримували 16 пацієнтів, 9 з них добре реагували на 1-у лінію терапії, 7 пацієнтів потребували 2-ї лінії терапії;
¹ – під час лікування преднізолоном/інтерфероном регрес було зареєстровано в одного пацієнта і прогресування в іншого.

Інше дослідження описує випадок з 34-річною жінкою, 
яка виношувала третю вагітність, пологи мали відбутися 
другі [25]. Хвору було направлено до акушерської клініки 
на 30-у тижні вагітності з діагнозом ЕГ печінки, який вста-
новлено за 2 міс до настання вагітності при проведенні КТ 
у зв’язку з підозрою на апендицит. Дослідження виявило 
множинне ураження печінки, біопсія підтвердила діагноз 
ЕГ. КТ грудної клітки виявило множинні вузли в легенях. 
Перебіг хвороби при цьому був безсимптомний. 

З анамнезу з’ясовано, що з 2004  р. жінка страж-
дала на бронхіальну астму, палила по ½–1 пачці ци-

гарок на день протягом 10 років. Знаючи усі ризики, 
хвора прийняла рішення виношувати вагітність, а 
через безсимптомний перебіг та відсутність безпеч-
ного та ефективного лікування під час вагітності ме-
тодом ведення лікарі обрали вичікувальну тактику. 
МРТ під час вагітності підтвердила стабільність пе-
ребігу захворювання. 

Плід ріс і розвивався відповідно до терміну вагіт-
ності. На 41-у тижні спонтанно почалися регулярні пе-
рейми, пологи перебігали нормально, народилася здо-
рова доношена дитина жіночої статі.
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Післяпологовий період без особливостей. Через 
6 тиж після пологів – стан стабільний. МРТ через 6 міс 
засвідчило поліпшення картини захворювання.

За нашими даними, окрім описаних, зареєстровано 
ще 6 випадків ЕГ під час вагітності.

Вагітна, 32 тиж, звернулася зі скаргами на дифузний 
біль у спині і гомілці. Проведене обстеження дозволило 
встановити діагноз: мультифокальна злоякісна гемангі-
оендотеліома кісток [12]. На КТ органів грудної клітки 
виявлено невелике ущільнення стінки правого передсер-
дя, можливо, метастазування. Три тижні потому у хворої 
розвинувся сепсис – було виконано кесарів розтин. Після 
декількох курсів хіміотерапії відзначено клінічне покра-
щення. Проте захворювання прогресувало, і через півто-
ра року після встановлення діагнозу пацієнтка померла.

Інший випадок описує вагітність у жінки з ЕГ підне-
біння із залученням ротоглотки [26]. Двадцятип’ятирічна 
жінка у І триместрі вагітності помітила новоутворення на 
піднебінні, яке досить швидко збільшувалося у розмірах. Це 
супроводжувалося поколюванням при проведенні по даній 
масі язиком, проте порушення поверхні утвору було відсут-
нє. Як з’ясувалося з анамнезу, утворення було і до вагітнос-
ті, а в дитинстві зафіксовано травму твердого піднебіння. 

Пацієнтка в минулому мала нормальні пологи, які 
закінчилися народженням здорової доношеної дитини. 
Ексцизійна біопсія підтвердила злоякісне новоутворен-
ня. Пацієнтці запропонували перервати вагітність та про-
вести радикальне видалення пухлини. На той час жінка 
перебувала на третьому місяці гестації (усі формулюван-
ня, клінічні деталі випадків взято з оригінальних джерел).

Від переривання вагітна пацієнтка відмовилася. 
Подальше лікування було відкладено до її завершення. 
У фізіологічному терміні хвора народила без усклад-
нень здорове немовля, після пологів було проведено 
повторну лазерну ексцизію.

У наступному випадку описано пресакральну пухлину, 
яка заважала пологам, і ЕГ було виявлено після резекції [7]. 
Пацієнтка, 34 років, вагітність ІІ (перша була нормальна). 
Перебігала без ускладнень, на 41–42-у тижні почалися по-
логи. Незважаючи на повне розкриття каналу шийки мат-
ки, головка плода не опускалася. Було вирішено закінчити 
пологи шляхом кесарева розтину. Вагінальне обстеження в 
операційній виявило фіксовану зліва жорстку пресакраль-
ну масу, що перешкоджала опусканню головки плода до ма-
лого таза. Народилася здорова дівчинка масою тіла з 3685 г. 
З часом пухлину було повністю видалено. 

Решта три акушерські випадки стосуються однієї 
жінки, у якої був рецидивний перебіг внутрішньочереп-
ної ЕГ з ураженням печінки та серця, 2 наступні вагітнос-
ті перебігали без ускладнень, незважаючи на передчасні 
пологи, що не пов’язують з анамнезом ЕГ [11,27,32]. 

Жінка, 19 років, звернулася до кардіологічної клі-
ніки у зв’язку з наявністю шуму у серці. На той період 
вона була на 24-у тижні вагітності. Скаржилась на вира-
жену задишку, протягом останніх 5 міс – легкий кашель. 
Зафіксовано один епізод болю у правій половині груд-
ної клітки, який спонтанно зник. Два роки тому мала ве-
ликий судомний напад. На КТ виявлено новоутворення 
діаметром 1 см у лівій тім’яно-скроневій ділянці. Для 
лікування застосовували фенітоїн та фенобарбітал. По-
вторне КТ через 2 міс – пухлина збільшувалася у роз-

мірі та спричинювала набряк сусідніх ділянок мозку. 
Згодом екстрадуральну масу було вилучено. Через рік 
– мимовільний аборт на 10-у тижні вагітності.

У період знаходження у кардіологічній клініці фі-
зикальне та лабораторне обстеження не зафіксувало 
патологічних змін. УЗД печінки виявило щільну ехо-
генну масу розміром 4×5×5 см у задньому сегменті пра-
вої частки печінки та камінь у жовчному міхурі. На КТ 
голови без контрастування – стан після попередньої 
краніотомії. На ехоКГ – однорідна гомогенна маса 
2,0×3,5  см, прикріплена до верхньої поверхні лівого 
передсердя. Через тиждень у жінки почалися перейми. 
Народила недоношеного хлопчика з масою тіла 1800 г. 
Було зроблено операцію на серці – резекція пухлини з 
подальшою реконструкцією передсердь [32].

В іншій статті зазначено, що після того, як цій жін-
ці було проведено резекцію пухлинної маси у печінці, 
головному мозку, міокарді та за допомогою біопсії під-
тверджено діагноз ЕГ, вона мала ще одну вагітність, під 
час якої був істотно підвищений α-фетопротеїн (проте 
автори це не пов’язують з пухлиною) [27].

Hurley та співавтори описали, що дана жінка мала про-
сті парціальні напади [11]. Незважаючи на терапевтичні 
концентрації протисудомних засобів у плазмі крові, їхня 
частота зростала, особливо під час вагітності. Жінці по-
вторно проведено краніотомію. Хіміотерапію та промене-
ву терапію не отримувала, лікувалася карбамазепіном.

Власне клінічне спостереження
Пацієнтка 24 років звернулася по консультацію до 

Інституту педіатрії, акушерства і гінекології з діагно-
зом: Вагітність І, 7 тиж. Злоякісна гемангіоендотеліо-
ма печінки, T2N0M0, стан після резекції лівої частки 
печінки (01.2016 р.), prolongatio morbi, множинні мета-
стази правої частки печінки, клінічна група 2.

 З анамнезу з’ясовано, що восени 2015 р. пацієнтка 
почала відчувати спазматичного характеру біль у пра-
вому підребер’ї. У грудні 2015  р. при проведенні КТ 
виявлено об’ємне новоутворення S2 печінки, яке вима-
гало диференціальної діагностики між паразитарним 
абсцесом та неопластичним процесом. У січні 2016 р. 
у Національному інституті хірургії та трансплантоло-
гії імені О.О. Шалімова була проведена резекція лівої 
частки печінки. За результатами патогістологічного 
дослідження встановлено, що морфологічна будова 
пухлини та імунофенотип її клітин відповідають зло-
якісній епітеліоїдній гемангіоендотеліомі печінки. 

Видалення половини органа проблеми не виріши-
ло. У правій частці печінки незабаром було виявлено 
багатовогнищеве ураження, через що постало питання 
про трансплантацію печінки. Пацієнтка звернулася до 
трансплантологів у ДУ «Мінський науково-практичний 
центр хірургії, трансплантології і гематології», які внесли 
її до бази даних як потенційного реципієнта донорської 
печінки. Відтоді хвора вже регулярно спостерігалася бі-
лоруськими лікарями, там же періодично робила аналізи. 

Її стан був відносно стабільний, а аналізи крові та 
показники функції печінки абсолютно нормальні. Від-
далених метастазів не виявляли, тому продовжували 
спостерігати, не поспішаючи видаляти частку власної 
печінки, що залишилася (рис. 2).
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Слід відзначити, що саме епітеліоїдна є найзло-
якіснішою серед усіх типів гемангіоендотеліом. До 
того ж надзвичайно малий досвід спостереження пе-
ребігу подібних пухлин під час вагітності, як проде-
монстровано вище, є неоднозначним і свідчить про 
реальну можливість активації пухлинного росту. Усі 
без виключення лікарі, до кого зверталася пацієнтка, 
коли дізналася про вагітність, висловилися катего-
рично: треба її переривати.

Формально вони мали рацію, проте ми вирішили 
госпіталізувати пацієнтку до нашого відділення для про-
ведення комплексного обстеження та практичного вирі-
шення питань стосовно подальшого ведення вагітності. 

За даними обстеження прогресуюча маткова вагіт-
ність перебігала нормально. На ЕКГ: ритм синусовий, 
ЧСС – 65 на 1 хв, електрична вісь серця розташована 
вертикально; помірні обмінні зміни у міокарді.

Біохімічне дослідження крові: ТТГ – 0,94 мМОД/л 
(N=0,3–4,0), Т4в – 16,9  пмоль/л (N=10–25), T3 – 
2,8  нмоль/л (N=1,2–3,2); білірубін – 7,4  мкмоль/л, 
креатинін – 66 мкмоль/л, сечовина – 3,18 ммоль/л, за-
гальний білок – 69,1 г/л, глюкоза – 4,11 ммоль/л, АЛТ 
– 12 ОД/л, АСТ – 15 ОД/л, СРБ – негативний.

Загальний аналіз крові: еритроцити – 4,65×1012, ге-
моглобін – 140 г/л, тромбоцити – 323×109/л, лейкоци-
ти – 4,41×109/л, ШОЕ – 3 мм/год

Коагулограма: ПТЧ – 11,9", активність протром-
біну за Квіком – 75,8%, фібрин – 18 мг, фібриноген – 
4,07 г/л, фібриноген В – негативний. 

Група крові – О(І), резус-фактор – Rh(+). 
Загальний аналіз сечі: питома вага – 1015, рН – 6, ери-

троцити – не виявлено, лейкоцити – 1–3 у полі зору.
На УЗД кукси печінки – множинні вогнища. 
Консиліум клініки запропонував жінці перервати ва-

гітність, ураховуючи наявність злоякісної хвороби, пере-
біг якої характеризується непередбачуваністю, можливим 
швидким прогресуванням, відсутністю специфічної тера-
пії, внаслідок чого виношування вагітності асоційовано з 
високим ризиком материнської смерті. Проте жінка вирі-
шила ризикнути і доносити цю вагітність.

Отже, визначившись з виношуванням вагітності, було 
взято хвору під ретельний контроль. При повторній госпі-
талізації у 13 тиж пацієнтка скаржилася на головний біль, 
нудоту, блювання, біль у животі. Ургентно проведено УЗД 
органів черевної порожнини – гострої патології не виявле-
но. Зроблено фіброгастродуоденоскопію – рефлюкс-езо-
фагіт, еритематозний гастродуоденіт, дуодено-гастраль-
ний рефлюкс ІІ ст. Лабораторні аналізи – без змін. 

Зрозуміло, що нас турбували ці клінічні явища, а ре-
зультати УЗД і ФГДС задовільного, як вважали, пояс-
нення не надали. Не виключали центрального генезу не-
впинного блювання, було занепокоєння щодо сильного 
головного болю, який відчувала пацієнтка, тож припус-
кали вторинне метастатичне ураження головного мозку. 
Ураховуючи основний діагноз, жінці було виконано МРТ 
головного мозку та шийного відділу хребта – вогнищевої 
патології головного мозку не виявлено, ознаки початкових 
дегенеративних змін шийного відділу хребта, гідромієліт.

Щоб визначити динаміку пухлинного процесу у пе-
чінці, вагітній проведено МРТ органів черевної порож-
нини з контрастуванням (гадотерова кислота 10 мл). Ви-
сновок за результатами дослідження: стан після атипової 
резекції лівої частки печінки з приводу ЕГ, prolongatio 
morbi. Порівняно з попередніми МР-дослідженнями ви-
значали появу нового вогнища у S7. Додатково виявили 
кісту лівої нирки (Bosniak I, II).

Поступово стан вагітної покращився. Отримувала 
фолієву кислоту 400 мкг на добу, домперидон – 10 мг 3 
рази на день, омепразол – 20 мг на день, панкреатин – 
10 000 3 рази на день. Лабораторні та інструментальні 
дослідження – результати без змін. Плід ріс і розвивав-
ся відповідно до терміну гестації.

Проте з 32-го тижня вагітності пацієнтка почала скар-
житися на загальну слабкість, судоми нижніх кінцівок, при-
чому не тільки вночі, біль у суглобах, запаморочення, втрату 
свідомості, прискорене серцебиття. Ці всі явища прогресу-
вали у динаміці, синкопальні стани повторювалися. 

Таку дестабілізацію стану було пояснено інтоксикаці-
єю, зумовленою основним захворюванням. Після комп-
лексного обстеження плода прийнято рішення про достро-

Рис. 2. Магнітно-резонансні томограми печінки хворої: 1,2,3 – 2019 р., 4,5,6 – 2020 р.
На МРТ-сканах візуалізуються типові для гемангіоендотеліоми печінки рентгенологічні ознаки: 
• на Т1-послідовностях (1,4) – гіпоінтенсивні порівняно з нормальною паренхімою печінки вогнища з відносно чіткими контурами;
• на Т2-послідовностях (2,5) – неоднорідні гіперінтенсивні вогнища із симптомом «білої мішені» (яскравий гіперінтенсивний сигнал в центрі, що оточений слабким 
гіперінтенсивним ореолом);
• на постконтрастних Т1-послідовностях (3,6) – зберігається контрастування вогнищ за типом «мішені» із тонким гіпоінтенсивним обідком по периферії.
При порівнянні даних обстежень за 2019 р. та 2020 р. – МРТ-картина відносно стабільна.
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кове розродження шляхом кесарева розтину. У 35  тиж 
вагітності, провівши профілактику РДС бетаметазоном, у 
плановому порядку виконано дану операцію. Ускладнень 
під час втручання не зафіксовано, крововтрата – 600 мл. 
Народився живий недоношений хлопчик масою тіла 
2500 г, зростом 48 см, 7/7 балів за шкалою Апгар. 

Післяпологовий період перебігав без особливостей. 
Стандартно протягом 10 діб проводили тромбопрофі-
лактику. УЗД органів черевної порожнини – без дина-
міки. Оскільки прогнозувати подальший перебіг хворо-
би неможливо, було заплановано спеціальні радіологіч-
ні дослідження, консультації у закладах онкологічного і 
хірургічного профілю, можливо, хірургічне або хіміоте-
рапевтичне лікування, породіллі запропоновано виклю-
чити грудне вигодовування. Пацієнтка дала згоду, тож 
їй призначили каберголін одноразово.

Разом з дитиною пацієнтку виписали на 15-у добу 
після пологів.

На момент написання даної статті минуло два міся-
ці після виписки. Стан жінки стабільний, почувається 
вона цілком задовільно, готується до планових обсте-
жень. З її слів, щаслива своїм материнством. 

ВИСНОВКИ
Епітеліоїдна гемангіоендотеліома (ЕГ) є рідкісною 

злоякісною пухлиною з не до кінця встановленими еті-
ологією та патогенезом. Характеризується поліорган-
ним ураженням, але найчастіше локалізується у печін-
ці. Стандартів лікування хвороби на сьогодні не існує.

Перебіг ЕГ під час вагітності непрогнозований, опи-
сано випадки як стрімкого прогресування пухлини, так 
і стабільного сприятливого перебігу. Спостерігаючи 
вагітну, навіть за наявності безсимптомного чи легко-
го варіанта хвороби, необхідно враховувати відомі ри-
зики злоякісного утворення, включаючи тромботичні 
ускладнення, що можуть посилюватися вагітністю.
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