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КЛИНИЧЕСКИЕ ОСОБЕННОСТИ ГЕПАТОБЛАСТОМЫ У ДЕТЕЙ РАННЕГО ВОЗРАСТА 

АННОТАЦИЯ 

Гепатобластома − опухоль печени, развивающаяся в раннем детском возрасте, является частой 

первичной злокачественной опухолью у детей в возрасте от 0 до 4 лет. В структуре новообразований печени 

патология составляет 72% и неуклонно растет в течение последних 30 лет с ежегодным увеличением на 4-5%. 

Основными начальными проявлениями заболевания у детей раннего возраста были симптомы интоксикации, 

боли в животе без определенной локализации и увеличение окружности живота. Все дети поступили в 

онкогематологическое отделение с наличием метастазов, высокими значениями альфа фетопротеина – 

основного маркера опухолевого процесса, тромбоцитозом. Иммуногистохимически у большинства детей 

установлен фетально-эпителиальный подтип опухоли. Все дети получили полный курс полихимиотерапии 

(ПХТ) и резекцию опухоли после завершения курса ПХТ. В 85,7% случаев после проведения оперативного 

удаления опухоли и последующей ПХТ исход заболевания был благоприятным. Показана этапность 

диагностики и эффективность современных методов терапии злокачественных новообразований печени у детей 

раннего возраста. 
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CLINICAL FEATURES OF HEPATOBLASTOMA IN YOUNG CHILDREN 

Hepatoblastoma, a liver tumor that develops in early childhood, is a common primary malignant tumor in 

children aged 0 to 4 years. In the structure of liver neoplasms, pathology is 72% and has been steadily growing over the 

past 30 years with an annual increase of 4-5%. All children were admitted to the oncohematological department with 

the presence of metastases, high values of alpha-fetoprotein - the main marker of the tumor process, thrombocytosis. 

Immunohistochemically, the fetal-epithelial tumor subtype was established in most children. All children received a full 

course of polychemotherapy (PCT) and tumor resection after completing the course of PCT. In 85.7% of cases, after 

surgical removal of the tumor and subsequent PCT, the outcome of the disease was favorable. The stages of diagnosis 

and the effectiveness of modern methods of therapy for malignant neoplasms of the liver in young children are shown. 
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Гепатобластома − опухоль печени 

эмбрионального происхождения, развивающаяся в 

раннем детском возрасте. В структуре 

новообразований печени патология составляет 72% и 

является частой первичной злокачественной 

опухолью у детей в возрасте от 0 до 4 лет. 

Заболеваемость гепатобластомой составляет 0,5 – 1,2 

случая на 1 миллион детского населения от 0 до14 

лет, и неуклонно растет в течение последних 30 лет с 

ежегодным увеличением на 4-5% [1,3]. Заболевание 

часто ассоциируется с генетическими и 

наследственными аномалиями и такими 

заболеваниями и синдромами, как семейный 

аденоматозный полипоз, синдром Видеман-Беквита, 

наследственная тирозинемия, трисомия по 18 паре 

хромосом [2,3]. Одним из факторов увеличения 

частоты заболевания в последние три десятилетия 

считают повышение выживаемости глубоко 

недоношенных детей с очень низкой и экстремально 

низкой массой тела при рождении, ЭКО [3,4,5]. К 

факторам риска развития гепатобластомы относят 

длительное пребывание маловесных детей в 

отделении реанимации и интенсивной терапии, 

получавших полное парентеральное питание, 

кислородотерапию и антибактериальные препараты, 

что способствует окислительному повреждению 

тканей. Ряд авторов выделяют полиморфизм гена 

WTAP, употребление табака обоими родителями, как 

риск развития гепатобластомы, [3,6]. Отмечаются два 

возрастных пика заболевания: первый – при 

рождении или первый месяц жизни, второй 

приходится на 16-18 месяцы [4,9]. Патология 

характеризуется медленным развитием опухолевого 

процесса и отсутствием специфических жалоб. 

Наиболее частыми клиническими проявлениями 

являются вздутие живота, потеря массы тела, боль в 

животе и спине или пальпируемое образование в 

брюшной полости. Несмотря на очень большие 

размеры опухоли, повышение уровня билирубина в 

крови и формирование желтухи встречается у 

пациентов редко и характерно для пациентов с 

распространенными стадиями заболевания. У 

мальчиков до 3-х лет возможно преждевременное 

половое развитие из-за повышенной секреции 

хорионического гонадотропина, вызванного 

гепатобластомой [7]. Характерные лабораторные 

феномены гепатобластомы – микроцитарная анемия, 

реактивный тромбоцитоз, обусловленный 

гиперпродукцией тромбопоэтина, повышение альфа-

фетопротеина (АФП), который является важным, но 

неспецифическим маркером, поскольку может 

повышаться и при других злокачественных опухолях 

печени [10,11]. Гистологически гепатобластома 

подразделяется на 2 типа: эпителиальный и 

мезенхимальный. Эпителиальный тип имеет 4 

подтипа: фетальный, эмбриональный, 

мелкоклеточный и макротрабекулярный. Наиболее 

распространенный эмбриональный подтип. 

Мелкоклеточный – отличается агрессивным 

клиническим течением, плохой выживаемостью и 

составляет 5% всех случаев гепатобластомы. 

Макротрабекулярный – сходен с гепатоцеллюлярной 

карциномой. Для уточнения гистологического 

подтипа необходимо проведение 

иммуногистохимического исследования. Большая 

часть впервые диагностированных злокачественных 

новообразований печени у детей имеют метастазы. 

Для оценки распространения опухоли используется 

система PRETEXT/POSTEXT, основанная на 

анатомической визуализации опухолевого процесса, 

уровня АФП в сыворотке крови, наличия 

внепеченочного распространения опухоли и 

отдаленных метастазов. Система PRETEXT 

выполняет прогностическую роль, поскольку 

нацелена на предположение анатомического 

расположения здоровых тканей печени после 

резекции. Шкала POSTEXT используется для оценки 

эффективности химиотерапии [13]. Согласно данной 

системы пациенты распределяются по группам риска 

(«стандартного», «высокого», «очень высокого»). 

Учитывая, что прогноз при гепатобластоме находится 

в прямой зависимости от возраста пациента, 

длительности установления диагноза, стадии 

процесса, устойчивости организма к назначенной 

терапии [5,8,12], роль ранней диагностики является 

определяющей. 

Проведен ретроспективный анализ 14 

случаев гепатобластомы у детей раннего возраста, 

находившихся на лечении в отделении 

онкогематологии ДРКБ Казани в период 2008 – 

2018гг. Все дети были рождены у молодых родителей 

от первой неосложненной беременности, в 

доношенный срок и имели вес при рождении 3548,31 

± 320,7гр. Отягощенная наследственность 

установлена у одного пациента. Период ранней 

адаптации протекал удовлетворительно в 

большинстве случаев, только 2 ребенка имели 

желтушный синдром в неонатальном периоде. У 

6(42,86%) детей заболевание дебютировало на первом 

году жизни, в 50% (7) случаях – в возрасте от 1,3 до 

2,4 лет, что согласуется с литературными данными о 

наличии двух возрастных пиков заболеваемости [4,9]. 

Один ребенок (7,14%) заболел в возрасте 13 лет. 

Основной жалобой родителей при обращении к 

педиатру было увеличение объема живота (57,14%), 

окружность которого при поступлении в стационар 

варьировала от 49 до 58 см. В двух случаях (14,3%) 

причиной обращения к врачу были боли в животе. 

Дети поступали в хирургическое отделение с 

клиникой острого живота или в 

гастроэнтерологическое отделение с 

диспептическими нарушениями. У трех детей (21,4%) 

заболевание выявили при плановом 

профилактическом осмотре, два ребенка (14,3%) 

обратились по поводу длительного субфебрилитета 

после перенесенного острого вирусного заболевания. 

В одном случае (7,2%) заболевание было заподозрено 

антенатально при плановом проведении фетометрии. 

При анализе анамнеза заболевания начальные 

симптомы у детей сопровождался симптомами 

интоксикации: потеря моторных навыков у детей 

первого года жизни и массы тела, снижение аппетита, 

слабость, боли в животе без определенной 

локализации. При этом следует отметить, что до 
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первичного обследования детей проходило 3 - 4 

недели. Это связано с отсутствием специфичных для 

данного заболевания жалоб и медленного развития 

опухолевого процесса, что согласуется с 

литературными данными [8,9]. У всех детей была 

диагностирована легкая форма анемии. 

Ультразвуковое исследование органов брюшной 

полости выявляло объемное образование, 

преимущественно крупных размеров, нередко 

многоузловое с объизвествлением и активной 

васкуляризацией, с ровными контурами. Чаще 

опухоль поражала правую долю печени. У 3-х детей 

опухоль была обнаружена в левой доле, в одном 

случае были поражены обе доли печени. При осмотре 

в стационаре печень выступала от края реберной дуги 

или в эпигастральной области на 6 – 14 см у всех 

детей. Консистенция ее была плотной, бугристой, 

нередко с нарушением контуров передней брюшной 

стенки. У части детей увеличение печени сочеталось 

с повышением уровня трансаминаз, при этом уровень 

билирубина сохранялся в пределах нормы. 

Проведение РКТ выявляло новообразование в 

брюшной полости объемом от 200 до 1200 см3, а 

размер опухоли – от 27/24/26 мм до145/90/120 мм. У 

1/3 детей (31,25%) отмечалось крайне прогрессивное 

течение заболевания с быстрым ростом опухоли и 

ранним метастазированием ее в паренхиму легких, 3 

ребенка были первого года жизни, 2 – второго года. В 

группе пациентов второго года жизни опухоль 

локализовалась в левой доле, при этом размер печени 

доходил до уровня малого таза, а дети относились к 

группе «очень высокого риска». Именно эти дети 

имели осложненное прогрессирующее течение с 

рецидивом заболевания. Один из них поступил в 

стационар с зонами распада опухоли и имел 

осложнение в виде внутрибрюшного кровотечения на 

4-е сутки полихимиотерапии (ПХТ) из-за разрыва 

опухоли, а у другого ребенка отмечались низкие 

значения маркера опухоли – АФП. Уровень 

тромбоцитов у наблюдаемых детей составлял 

456х103/л - 936х103/л, а значения АФП колебалось от 

12202 мЕ/мл до 607500мЕ/мл. Для подтверждения 

диагноза всем пациентам была проведена биопсия 

новообразования с последующим гистологическим и 

иммуногистохимическим исследованием. У 

большинства детей (11-78,6%) установлен фетально-

эпителиальный подтип гепатобластомы, 

макротрабекулярный подтип в одном случае, 

мелкоклеточный подтип гепатобластомы имели 2 

пациента. У 64,2% детей была установлена 3 и 4 

стадия болезни по системе PRETEXT/POSTEXT, что 

свидетельствовало о поздней диагностике 

заболевания. Все дети получили полный курс ПХТ по 

протоколу SIOPEL-3 или SIOPEL-4. После курса ПХТ 

12 пациентам была проведена резекция опухолевого 

очага, а двум из них – ортотопическая 

трансплантация печени. В 85,7% случаев после 

проведения оперативного удаления опухоли и 

последующей ПХТ исход заболевания был 

благоприятным, что сопровождалось нормализацией 

показателей АФП, улучшением томографической 

картины печени и длительной от 3 до 5 лет 

ремиссией. У двух детей первых месяцев жизни 

опухоль развивалась крайне агрессивно и 

сопровождалась тотальным поражением органа, что 

привело к летальному исходу на этапе ПХТ. 

Таким образом, отсутствие специфических 

признаков заболевания в начальный период приводит 

к отсутствию «онкологической настороженности» 

участковых педиатров и определяют позднюю 

диагностику злокачественного новообразования 

печени и его агрессивное течение у детей раннего 

возраста. В дебюте заболевания преобладают 

симптомы интоксикации. Преобладание общих 

симптомов над местными признаками заболевания 

требуют анализа выявленных изменений и 

углубленного обследования пациентов на 

догоспитальном этапе. Работа в условиях 

объединения клиник и обмен информацией поможет 

улучшить диагностические возможности у таких 

больных. Своевременная диагностика и правильный 

выбор схемы химиотерапии, согласно стадии 

процесса и группы риска, с последующим 

выполнением хирургического вмешательства, 

определяют высокий показатель выживаемости 

пациентов даже при метастатической форме 

гепатобластомы. 
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