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همانژيواندوتليوماي اپيتليوييد كبدي، پيوند كبد، رزكسيون كبد، درمان :هاي كليدي اژهو

 :چكيده

. ك تومـور عروقي بدخيـم نادر با علت ناشناخته و سير طبيعي متغير استبدخيم، ي (HEH) وماي اپيتليوييد كبديـهمانژيواندوتلي :و هدف هينمز

  . دهند را با تمـركز بر پيامدهاي باليني پس از راهبـردهاي درماني متفاوت، ارائه مي HEHنويسندگان اين مقاله، مـرور جامعي از متـون تحقيقي در مـورد 

از نخستين توصيف اين بيمـاران در ) بيمـار ۴۳۴تعداد ( HEHنتشر شده در مورد بيماران مبتلا به هاي م در اين مـرور، تمامي مجمـوعه: ها مواد و روش

هاي درماني و پيامـدهاي  هاي جمعيت ـ شناختي، تظاهـرات باليني، روش داده: پارامتـرهاي مرور شده شامل. تا مقالة حاضر مـورد تحليل قـرار گرفت ۱۹۸۴سال 

  . باليني بود

درد ربع فـوقاني راست شكم، : شايعترين تظاهـرات باليني. بود ۳به  ۲سال و نسبت مرد به زن،  HEH ،۷/۴۱يانگين سني بيماران مبتلا به م :ها يافته

كبدي در  شايعترين مناطق درگيري خارج. اغلـب بيماران با تومور چند كانوني كه هر دو لـوب را درگيـر كرده، مـراجعه كردند. هپاتومگالي و كاهش وزن بود

% ۸/۲۴(، پيگيـري بدون درمان )از بيمـاران% ۸/۴۴(  (LTx)پيـوند كبد : شايعتـرين تدابيـر درماني. هاي لنفـاوي و استخوان بود ريه، صفاق، گـره: زمان تشخيص

به  LTxميـزان بقـاي يك و پنـج سالة پس از . بود) از بيمـاران% ۴/۹( (LRx)، و رزكسيـون كبد )از بيماران% ۲۱(، شيمي درماني يا پرتو درماني )از بيماران

و % ۱۰۰به ترتيب  LRxو پس از % ۳۰و % ۳/۷۳پس از شيمـي درماني يا پرتودرماني به ترتيب % ۵/۴و % ۳/۳۹، پس از عـدم درمان به ترتيب %۵/۵۴و % ۹۶ترتيب 

  .بود% ۷۵

 LTxكبـدي،  HEHرزكسيـون است، با اين وجـود، به دليل چند مـركزي بودن قابل  HEHدرمان انتخـابي براي بيمـاران مبتلا به  LRx :ريـگي نتيجه

شايد بتوان . با تظاهـرات خارج كبدي دارند HEHگزينة قابل قبـولي براي بيماراني است كه  LTxعلاوه بر اين، . به عنوان درمـان انتخـابي پيشنهـاد شده است

 HEHهاي كمكي مختلف براي بيمارن مبتلا به  نقش درمان. قـرار داد) با حفـظ منبع اهـداء(كنندة زنده  از اهـداء LTxبيماران كاملاً گزينش شده را تحت 

  .همچنان نامعلـوم است
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  و هدف هزمين
 Epithelioid]دـييوـيتلياپ ياـومـيدوتلـوانيانژـهم

Hemangioendothelioma (EH)] نادر  يك نئوپلاسم عروقي
  1.كند ير ميرا درگ ييكه بافت نرم و اعضاء احشا است

ن يزا، نخستـمج يودـت وجيك ماهيبه عنوان  EHواژه 
ك ي يبرا 1982ال ـدر س Enzingerو  Weissط ـبار توس
ر باليني يك سيال و يت نرم با منشأ اندوتلـباف يروقـتومور ع

 2و1.وم به كار رفتـوساركيم و آنژيوش خـوم خيانژـن هميب
 Dailله ين بار به وسيه، نخستيز در رين يمشابه تومور

ال داشت ـيتليف شد، كه منشأ اپيتوص 1975در سال  Leibowو
) IVBAT( "يروقـوئولار داخل عـو آلـيور برونكـتوم "و 
 يرادـن افـيكارانش نخستـو هم Corrin 3.دـده شـينام
 يياساـاس شنـرا بر اس IVBATيروقـت عـيه ماهـودند كـب

 يها ر عنوانيسا 4.ص دادنديتشخ Weibel - Paladeام ـاجس
 Sclerosing: ن تومور عبارتند ازيا يشنهاد شده برايپ

Endothelial Tumor Sclerosing, Angiogenic Tumor, 

Sclerosing Epithelioid, Angiosarcoma وSclerosing 

Interstitial Vascular Sarcoma5ود در حال ـن وجي، با ا
. رنديگ يها مورد استفاده قرار نم ن ناميدام از اـچ كـيحاضر ه

EH يدـكب )HEH (زان بروز يك تومور نادر با ميه، يم اوليبدخ
ن بار در سال يكه نخست 6نفر است 000/100در هر  1/0كمتر از 

مار يب 32از  يا وعهـو همكارانش در مجم Ishakتوسط  1984
: دن از جملهـب ير اعضايدر سا EHاز آن به بعد،  5.زارش شدـگ

ت نرم، ـردن، بافـال، استخوان، مننژ، پستان، قلب، سر و گـطح

 11- 7و2.ف شده استيتوص ياوـلنف يها رهـده و گـمع
 1م بدن در جدول ـمناطق مه يه در برخـياول EH يها يژگـيو

شتر افراد بالغ مؤنث را مبتلا يب HEH. ده استـان داده شـنش
و  Histocystoidا ي Epithelioid يوفولوژـك ميكند و با  يم

ال ـير بافت اندوتلـياز تكث يدـبا شواه يدـرش يوـالگ
مثبت  يزـيآم آن، با رنگ يروقـت عـيماه 12.شود يمشخص م

 يرهاـر نشانگيو سا VIII ورـژن وابسته به فاكت يآنت يراـب
ات ـبه علاوه مشخص) CD31،CD34(ال يول اندوتلـسل
ه، ـافتيل ـتكام وبـازال خـه بيلا يارـراساختـف
تر اجسام  ص كنندهـو عامل مشخ Pinocytotic يها ولـكيوز

Weibel - Palade يها ژن يآنت ييشناسا. شود يد مييتأ 
 يزـيآم ق رنگياز طر VIIIوابسته به فاكتور 

ك و ين كارسينوم متاستاتي، در افتراق بيميستوشيمونوهيا
د يكبد مف هيال اوليتلياپ يك و تومورهايمتاستات يورهاـتوم

وند كبد ـيپ) LRx(ون كبد ي، رزكس ياز نظر درمان 12.است
)LTX( يبرا يـدرمان يمنيا ايو  يودرمانـ، پرت يدرمان يـمي، ش 

رفته ـرار گـورد استفاده قـم HEHاران مبتلا به ـميان بـدرم
ر ـين تومور و مسيودن اـل نادر بـيال به دلـن حياست؛ با ا

ن يا يكارآمد يابيآن، امكان ارز ينيب شيرقابل پـيغ يـعيطب
رور مقالات ـ، م ن گزارشياهداف ما در ا. ود نداردـها وج انـدرم

 يها ، روشيصيتشخ يها نهيو گز ينيبال يها بر اساس جنبه
 HEHماران مبتلا به يب يتمام ينيبال يامدهايمختلف و پ يدرمان

  .قبلاً گزارش شده، بود
  

  هاي مختلف تلوئيد در قسمت وماي اپيـ مقايسة همانژيو آندوتلي۱جدول 

  (%) رميزان مرگ و مي  Angiocentricity  وضعيت انتشار  جنس  سن  عضو

موارد از عروق % ۵۰در     مرد~ زن   دهة دوم تا نهم  بافت نرم

  گيرد نشأت مي

  %۲۰تقريباً 

دهة دوم تا هشتم اوج در اواسط   استخوان

  ۴و  ۳دورة بزرگسالي در دهة 

ك كانوني، ندرتاً عمدتاً ت  زن  مرد

  به صورت چند كانوني

  پائين  ؟

موارد به % ۶۰در بيشتر از   )۱به  ۴نسبت (مرد  زن   سال ۴۰سني  دهة دوم تا ششم، ميانه  ريه 

  صورت چند كانوني

انتشار داخل عروقي 

  شايع است

  %۶۵بيشتر از 

موارد به % ۵۰در بيشتر از   )۱به  ۲نسبت (مرد  زن   دهة دوم تا نهم  كبد

  ت چند كانونيصور

انتشار داخل عروقي 

  شايع است

  %۶۵بيشتر از 
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  رور متون تحقيقيـم
بيمار مبتلا  434هاي منتشر شده از  بررسي، گزارشدر اين 

ارزيابي شد كه شامل   (Medline)ون تحقيقي ـدر مت HEHبه 
هاي ارائه شده در برخي مقالات  داده. راري بودـبيمار تك 32

نخستين . راري ناكافي بودـتكماران ص تمامي بيـبراي تشخي
طي . وژي بودندـهاي هيستوپاتول هاي براساس يافته زارشـگ

هاي  ريف جنبهـري به تعـدهة گذشته، نويسندگان توجه بيشت
ما . اند ودهـور نمـپرتوشناسي، جراحي و درماني اين توم

را كه از سال  HEHبيمار مبتلا به  402ربوط به ـهاي م داده
). 2جدول (رور كرديم ـزارش شدند، مـگ 2005تا  1984

رور شده، تمامي ـهاي ارائه شده در مقالات م براساس داده
ثانويه از  HEHاوليه داشتند و بيماران مبتلا به  HEH ،ارانـبيم

تمامي بيماران از نظر جنسيت، . رور حذف شدندـاين مطالعة م
اسي شن سن، تظاهرات باليني، ابزارهاي تشخيص، نماهاي آسيب
  . بافت، راهبردهاي درماني و پيامدهاي باليني آناليز شدند

د از سال ئيويتلياپ يومايواندوتليهمانژ يشده برا يابيماران ارزيـ ب۲جدول 

  ۲۰۰۵تا  ۱۹۸۴

  رفرانس                     تعداد بيماران
32  Isbak et al., 19845 
1  Fukayama et al., 198421 
5  Dean et al., 198513 
2  Eckstein and Ravich, 198659 
1  Ekfors et al., 198660 
3  Furbes et al., 198761 
1  Kawabe et al. 198762 
1  Noguchi et al., 198763 
2  Cobden et al., 198864 
1  Darras et al., 198814 

10  Marino et al., 198844 
4  Radin et al., 198822 
5  Scozec et al., 198865 
1  Bellmunt et al, 198966 

12  Dietze et al., 198923 
5  Furui et al., 198923 

14  Gambacorta and Bonacina, 
198952 

1  HolIeyand Cuschieri, 198953 
10  Kelleher et al., 198931 
1  Lee et al., 198967 
1  Terada et al., 198918 
1  Gelin et al., 198968 
8  Yokoyama et al., 199057 

21  Penn, 199140 
1  Shin et al., 199169 
2  Fedeli et al., 199155 
1  Banerjee and Renmson, 199217 

13  Miller et al., 199225 

1  Yoshikawa et al., 199270 
5  Van Beers et al, 199227 
1  Furuta et al, 199271 
1  Ohtomo et al., 199272 
2  Morris et al., 199350 
1  de Man et al., 199415 
7  Pichlmayr et al., 199415 
1  Hidaka et al., 199573 
1  Rojter et al., 199574 

16  Madadaga et al., 199545 
2  Lauffer et al., 199612 
1  Cho et al., 199775 
1  Gianni et al., 199730 
1  ldilman et al., 199751 
1  Soslow et al., 199716 
1  Sansonno et al., 199776 
1  Den Bakker et al., 199877 
1  WaJsh et al, 199878 
6  Peterson et al., 199879 
1  Hnng et al., 199856 

11  Ben-Haim et al., 199943 
1  Bralet et al., 199930 
1  Hayashi et al., 199919 
1  Sans et al., 199981 
1  Ros et al., 199928 
1  Shen et al. 1999112 

137  Makhlouf et al., 19991 
1  Taege et al., 199934 
2  khagias et al., 200029 
1  Nagase et al., 200083 
1  Mendlick et al., 200184 

34  Uchimnra et al., 200185 
1  Blachar et al, 200286 
1  D'Annibale et al., 200220 
1  Goyal et al., 200287 
1  Imanishi et al., 200288 
1  Kayler et aI., 200254 
1  Leonardou et al., 20049 
1  Elias and Ryan, 200389 
1  Simpson et al., 200347 
1  St Peter et al., 200390 
1  Almogy et al., 200491 
1  Mermuys et aL, 200491. 
1  Sotiropoulos et al., 200439 
6  Lerut et al., 200441 
1  Kim et al., 200435 
3  Dighe et al., 200493 
1  Mascarenhas et al., 200554 
1  WolIer et al., 200595 
1  Frider et al., 200596 
6  Haydon et al., 200597 
7  Laugrebr et al., 200537 
5  Mehrabi et al., 200542 

مـار  يب ۴۳۴در مجمــوع  . ماران در هر مطالعـه نشـان داده شـده اسـت    يسال انتشـار و تعداد ب

 يمطالعـه جـار   يماندند که مبنــا  يمار باقـيب ۴۰۲ يمار تکـراريب ۳۲با کسر . وجود داشت

  .بودند
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  شناختي و تظاهرات باليني  هاي جمعيت داده
. بودبيمار ثبت شده  363بيمار آناليز شده، جنسيت  402از 

نفـر   209و %) 4/42(بيمار، مرد  402نفر از  154: بدين ترتيب كه
). 3بـه   2: نسبت مرد بـه زن (بودند %) 6/57(ار زن ـبيم 402از 

  )سـال  86تا  3دامنة (سال  7/41بيمار،  327ن سني در ـميانگي
 ــآنالي. بود  ـ ـز تمامي بيماران گ ر تظـاهرات  ـزارش شـده از نظ

، نـاهمگن بـوده و   HEHرات بـاليني  ـباليني نشان داد كه تظاه
بـدون علامـت تـا بيمـاران مبـتلا بـه       رة آن از بيمـاران  ـگست
علائـم و  . رتانسيون پورت يا نارسائي كبدي متفـاوت بـود  ـهيپ

  ). 3جدول (رس بود ـبيمار در دست 294وجود در ـهاي م نشانه

هــا در بيمــاران مبــتلا بــه همانژيوآنــدوتليوماي  ـــ علائــم و نشــانه۳جــدول 

  پيتلوئيدي كبديا

  درصد  تعداد بيماران  )۲۹۴تعداد (ها  علائم و نشانه

  %۸/۲۴  ۷۳  بدون علامت 

 %۶/۴۸ ۱۴۳  درد ربع فوقاني راست شكم

 %۴/۲۰ ۶۰ هپاتومگالي

 %۶/۱۵ ۴۶ كاهش وزن

 %۲/۸ ۲۴ ضعف

 %۲/۸ ۲۴ آنوركسي

 %۵/۷ ۲۲  گاستريكتودة اپي

 %۸/۶ ۲۰ آسيت

 %۸/۶ ۲۰  استفراغ/تهوع

 %۵/۶ ۱۹ رديز

 %۱/۶ ۱۸ خستگي

 %۴/۵ ۱۶  احساس ناراحتي يا پري شكم

 %۴/۴ ۱۳ تب

 %۴/۲ ۷ اسپلنومگالي

درد / درد شانه / درد قفسة سينه 

  ها  ناحية دنده
۶  ۲%  

 %۷/۱ ۵ حاليبي

 %۱ ۳  تندرنس شكمي

 %۱ ۳  تنگي نفس/سرفه

 %۱ ۳ سيروز

 %۸/۶ ۲۰ ديگر علائم

اليني با جزييات کـافي توصـيف شـده بودنـد، در     بيمار تظاهرات ب ۲۹۴در 

. بيمار حـاوي اطلاعـات کـافي نبـود     ۱۰۸هاي مربوط به  حالي که گزارش

  .برخي از بيماران ممکن است بيش از يک علامت يا نشانه داشته باشند

از بيماران گزارش شده بدون % 25در زمان تشخيص، 
ين تظاهرات تر دار، شايع در بين بيماران علامت. علامت بودند

هپاتومگالي  ،%)6/48(درد در ربع فوقاني راست شكم : باليني
اشتهايي، تودة  ضعف، بي. بود%) 6/15(و كاهش وزن %) 4/20(

زردي و خستگي   راغ،ـاستف/وعـاپيگاستر، آسيت، ته
هاي  لوب). 3جدول (دي بودند ـشايعترين تظاهرات موجود بع

از % 87. دندزارش شده بوـبيمار گ 306كبدي درگير در 
ور چند كانوني كه هر دو لوب كبد را درگير ـاران با يك تومـبيم

در حالي كه تنها )  a, b ,c-1تصوير (راجعه كردند ـكرده بود، م
  ). 4جدول (از بيماران، يك تومـور تك كانوني داشتند % 13

  

ــوير  ــي     ۱تصـ ــت شناسـ ــاطع بافـ ــکوپي، مقـ ــاوير ميکروسـ ــن تصـ ــ ايـ ــ

در نماي )  a.دهد تليوييد کبدي بدخيم را نشان مييپهمانژيواندوتليـوماي ا



  ... وما اپيتليوييد كبد بدخيمـهمانژيواندوتليدكتر آريانب محرابي ـ 

ها و تجمع آنهـا بـه    ، يک الگوي رشد چند کانوني از ندول ماکـروسکوپي

هاي مختلف در هر دو لوب کبد  اي با اندازه هاي گرد هم آمده شکل توده

و جمع شـدن آن ديـده    Glissonبه ويژه در محيط با گسترش به کپسول 

  .شود مي

b (هـاي   ، سـلول  آميزي شده بـا هماتوکسـين و ائـوزين    قطع رنگدر اين م

انـد کـه حـاوي     توموري به شـکل مجـاري داخـل سيتوپلاسـمي در آمـده     

  .اريترويت هستند

c  (  ايــن مقطــع بــافتي بــراي شناســايي آنتــي ژن وابســته بــه فــاکتورVIII 

هــاي  ؛ عــلاوه بــر مجــاري داخــل سيتوپلاســمي ســلول  آميــزي شــد رنــگ

،  تليوييـد کبـد در ايـن مقطـع بـافتي نيـز      يندوتليوماي اپچندشکلي همانژيوا

 ۸براي آنتي ژن وابسته به فـاکتور   Immunoreactive،  داراي خاصيت

  .هستند

د ـري کب ــت درگي ــو سم ـ) ونيـوني يا تک کانـچند کان(ـ نوع ۴دول ـج

)n  =۳۰۶ ار قابل ارزيابيـبيم(  

  درصد  داد بيمارانـتع  

    درگيري چند كانوني

 %۸۱ ۲۴۸  و چپ راست

 %۲/۵ ۱۶ راست

 %۱ ۳ چپ

    درگيري تك كانوني

 %۲/۸ ۲۵ راست

 %۱ ۳ چپ

 %۶/۳ ۱۱  راست يا چپ

تظـاهرات خـارج کبـدي    %) ۶/۳۶(بيمـار   ۹۰ ،ار قابـل ارزيـابي  ـبيم ۲۴۶از 

رات برحسـب موضـع نشـان داده شـده     ـي اين تظاه ــپراکندگ ،نشان دادند

يــک موضــع درگيــري خــارج کبــدي اران بــيش از ـبرخــي از بيمــ. اســت

  .داشتند

ور، لوب ـر چند كانوني و تك كانوني تومـر دو تظاهـدر ه
ري خارج كبدي در ـدرگي. ر بودـوب چپ درگيـراست بيش از ل

 246نفر از  90(اران ـاز بيم% 6/36ا در ـزمان تشخيص، تنه
ها  ريه. ده شدـمشاه) زـي براي آناليـهاي كاف بيمار داراي داده

  ،%)1/6(، صفاق %)7/7(اي  هاي لنفاوي ناحيه ، گره%)5/8(
%) 6/1(و ديافراگم %) 2/3(ال ـ، طح%)9/4(وان ـاستخ
ري خارج كبدي در زمان تشخيص ـرين مناطق درگيـشايعت
اق، ميوكارد، مغز، ـدياستن، پشت صفـريه، م). 5جدول (بودند 

رك، پانكراس و ـراوي مشتـراي صفـهاي لنفاوي گردن، مج گره
  .بودند HEHزارش شده از متاستازهاي ـم، ساير مناطق گـرح

ـ موضع پيش از درمان تظاهرات خارج کبدي در بيماران مبتلا به ۵جدول 

  )بيمار قابل ارزيابي n  =۲۴۶(تليوييد يهمانژيواندوتليوماي اپ

  درصد  تعداد بيماران  تظاهرات خارج كبدي قبل از درمان

  %۳/۶۳  ۱۵۶  ري ـبدون درگي

  %۵/۸  ۲۱ ريه

  %۷/۷  ۱۹  اي  هاي لنفاوي منطقهرهـگ

  %۱/۶  ۱۵  پريتوئن ـ امنتوم

  ۹/۴۵  ۱۲  وانـاستخ

  %۲/۳  ۸ الـطح

  %۶/۱  ۴  راگمـدياف

  %۸/۰  ۲ پلـور

 %۸/۰  ۲  مـدياستن

 %۸/۰  ۲  رترو پريتوئن 

  %۸/۲  ۷  ر موارد ـديگ

  %۷/۹  ۲۴  وارد ناشناختهـم

  لوژيك بيماريپاتوعوامل اتيو
: عبارتنـد از  HEHز عوامـل اتيولوژيـك احتمـالي    برخي ا

 15آزبسـتوز،  14وينيل كلرايد، 13هاي ضدبارداري خوراكي، رصـق
Thorotrast،16 ،12و1هپاتيـت ويروسـي،   17تروماهاي شديد كبد 

بـرخلاف بسـياري از    1.راوي اوليه و مصرف الكـل ـروز صفـسي
 ، همانگونـه كـه قـبلاً   HEHورهاي اوليه كبـد،  ـديگر تومانواع 

هاي مـزمن كبـد، ايجـاد     اريـاي از بيم توصيف شده، در زمينه
 ـ نمي  ـ   20و19و12.ودـش  ــبراسـاس دانـش ام چ اتيولـوژي  ـروز، هي

تأييـد نشـده    HEHل سببي براي ـيك عاموان ـبه عنمشخص 
  . است

  دستيابي به تشخيص
  پارامترهاي آزمايشگاهي

بيمار موجـود بـود و    185هاي آزمايشگاهي مربوط به  داده
هاي غيرطبيعي داشتند  يافته%) 3/84(ار ـبيم 156ان داد كه نش

. از بيمــاران هــيچ يافتــة غيرطبيعــي ديــده نشــد% 7/15و در 
ــ ــه  هـبرجست ــرين يافت ــي   ت ــاي غيرطبيع ــاي ه در پارامتره

، %)6/68(زايش ســطوح آلكــالن فســفاتاز ـآزمايشــگاهي، افــ
ــداز    ــرانس پپتيـ ــل تـ ــ%)1/45(گاماگلوتاميـ ارتات پ، آسـ



  ۱۳۸۶، سال ۱، شماره ۱۵نشريه جراحي ايران، دوره 

ــ ــفراز  %)6/28(فراز آمينوترانس ــين آمينوترانس و %) 23(، آلان
ماننـد  {نشـانگرهاي تومـوري   اكثر . بودند%) 9/19(روبين  بيلي

 (CEA)بريونيك ما سينوكارژن  ، آنتي(α-FP) آلفافيتوپروتئين
دودة طبيعي قرار داشتند و در اين مـورد،  ـدر مح} CA19-9و 

 ـ  د مناسـب  تنها براي رد ساير تومورهاي اوليه يا متاسـتازي كب
  .بودند

  ابزارهاي تصويربرداري و تشخيص
كننـدة تومورهـاي    هاي مطالعات تصويربرداري، مطرح يافته

روقي نيستند؛ در واقع آنها بيشتر دلالت بـر تشـخيص يـك    ـع
بـا   HEHمتفـاوت از  دو نـوع   20.وم متاستاتيك دارنـد ـكارسين

ـ نـوع نـدولر در مرحلـة    1: راحل مختلف توصيف شده استـم
به دليل افـزايش در انـدازه و   ر كه ــ نوع منتش2و  HEHاوليه 

ب با تهاجم عروقـي كبـد همـراه اسـت و     ـات اغلـتجمع ضايع
يـك    تقريبـاً  23-20.پيشـرفته اسـت    بيماري مرحلة كننده مطرح

د، در حالي كه ـبيمار به دست آم 168ويربرداري در ـتصمطالعة 
نشـده بـود،   زارش ـچ مطالعة تصويربرداري گـبيمار هي 218در 

ــه در آن مقـ ـ ــرا ك ـــچ ـــالات م ــق ـوضوع تشخي ص از طري
به صورت  HEHن است ـوده ممكـويربرداري مورد توجه نبـتص
سانتيمتر  12تا  5/0رهاي متفاوت از ـزايي با قطـهاي مج دولـن

هـم   ع يا با تمايل به گـرد ـركب، مجتمـاي م ودهـيا به صورت ت
و تـا   طـي هسـتند  اكثر ضـايعات محي  24-22.دن، ديده شودـآم

ن شدگي يا جمـع شـدن   ـپه. يابند رش ميـول كبد گستـكپس
رتروفي جبرانـي قطعـات   ـل فيبروز و هيپـول كبد به دليـكپس
دهاي تشخيصــي ـمبــتلا، ممكــن اســت كليــ رـدي غيـــكبــ

   24و19.باشند
هاي مجزا يـا نـواحي    ممكن است ندول در اولتراسونوگرافي

ــا درگيــري  (Diffusly Echotexture)داراي اكــوي منتشــر  ب
ــود   ــده ش ــد دي ــتردة كب ــه    داده 25و22.گس ــوط ب ــاي مرب ه

بيمــاري كــه  80بيمــار از جملــه  103اولتراســونوگرافي بــراي 
تي تومورها داشـتند، در دسـترس   يمورد اكوژنيساطلاعاتي در 

ضايعات نسـبت بـه پارانشـيم      در اولتراسونوگرافي، عموماً. بود
 ـ 24و22.واكو هسـتند ـاور، هيپـكبدي مج  ــدر بيم زارش ـاران گ
 ـ  شـايع واكو ـوي هيپـشده، الگ وع اكوژنيسـيتي بـود   ـتـرين ن

)n=53  ،ــاكوهاي ـساير الگ%). 3/66بيمار  : لـوژنيسيتي شام
 ـ%)5/22بيمار،  n=18(الگوي هتروژن  بيمـار،   n=5(راكو ـ، هيپ

. بودنـد %) 5بيمـار،   n=4(و با حاشية هيپواكـو  ـو ايزواك%) 2/6
Radin  ـ ـابت كو همكارانش ث  ي بـين  ـردند كه هـيچ همبستگ
ــ ــدازة تومــ ــاكـ ـــوژنيسيتي و انـ ــداردـور وجـ  22.ود نـ

بيمـار قابـل تشـخيص     6ها در  هاي داخل ندول كلسيفيكاسيون
 1و  6در  شدگي كپسول بـه ترتيـب   ومگالي و جمعناسپل. بودند

هـاي   اولتراسـونوگرافي   %)3(در سه بيمار . بيمار مشاهده شدند
  .طبيعي گزارش شد

  (CT)اي  هـاي تومـوگرافي رايانـه    بيماري كه اسكن 142از 
بيمار، اطلاعاتي در مورد الگـوي   104قابل دسترسي داشتند، در 

شـايعترين نمـاي غيرطبيعـي، الگـوي     . دانسيته، موجـود بـود  
%) 98(بيمـار   102بـود كـه در    (Low-Density)دانسيتة پايين 

و  (High-Density)ضـايعات دانسـيتة بـالا    . گزارش شده بـود 
از % 1ر كدام ـن، هژهتـرو  (Mixed-Density)وط ـدانسيتة مخل

هاي اضـافي   يافته. دادند ن را تشكيل ميـتي اسك هاي سي يافته
شــدگي كپســول  ، جمــع%)7/12(هــا  كلسيفيكاســيون: شــامل

%) 5/3(، هيپـرتروفي جبرانـي  %)5/3(ومگالي ـن، اسپل%)6/10(
ود كـه  ـه آن بـبل توجنكتة قا. ودـب%) 4/1(كيستي  اتـو ضايع

 ـ هاي سي نـاسك%) 4/1(ار ـدر دو بيم  ــت  ــي طبيع زارش ـي گ
ــ ســي. شــد ــراي كشــف ـتــي اســكن حساســيت بيشت ري ب

 ـ در   معمـولاً . رافي داردـكلسيفيكاسيون نسبت به اولتراسونوگ
نماي اصلي ممكن اسـت ديـده شـود،    دو  HEHتي اسكن  سي

رسد  ر ميـبه نظهاي بزرگ كه  ودهـدد و يا تـضايعات ندولر متع
 ـ ردـنتيجة گ نـوع   26.هـاي كـوچكتر هسـتند    دولـهم آمدن ن

ر در ـمنتشراختصاصي است، در حالي كه نوع ـندولـر نسبتاً غي
 ـ   ــ ارهاي زيــر در ســيـصـورت وجــود معي وياً ـن قـــتـي اسك

دي ـور بزرگ و آهسته رشــ توم1: كنندة تشخيص است مطرح
 ـ   كه عمدتاً  ـ  ـدر محـيط ق  ـرار گرفتـه و بـه دلي ارهاي ـل ساخت

ول كبد ايجـاد  ـدگي مشخص در كپسـروزة آن، هيچ برآمـفيب
ادة حاجب و نشـان دادن تعـداد   ــ تشديد محيطي م2رده ـنك

 ــزيادي ضايعات م بـا   (Hypervascularized)روق ـركزي پرع
 ـ دولـم چسبيدن نـرايش براي به هـگ  ــهاي توم دم ـوري و ع

 ــود نشانة قـوج رت يـا كبـدي در   دهاي پـو ـابل رديابي از وري
 ـ3تي اسكن و  سي رتروفي جبرانـي چشـمگير قطعـات    ــ هيپ

رتانسيون پــورت و اســپلنومگالي و ـكبــدي غيــر مبــتلا، هيپــ
بيمـار اطلاعـات    61در  27-25و23.هـاي موضـعي   كلسيفيكاسيون

اكثـر  . موجـود بـود   (Enhancement) الگوي تشديدمربوط به 
» م تشـديد عـد «تشديد داشتند، در حالي كـه  %) 76(بيماران 

ديگـر الگوهـاي   %) 4/3(» تشديد نامنظم و متغيـر «و %) 6/20(
 ــزارش شـگ  ـ. ودندـده ب  ــبيم  ـ HEHلا بـه  ـاران مبت ر دو ـه

 26.تي اسكن نشان دادنـد  ركزي را در سيـطي و مـتشديد محي
  ديد شده بـا مـادة حاجـب،   ـهاي تش نـدر اسكاز آن جائي كه 

 ـ دولـن است نـممك م كبـدي هـم   وري بـا پارانشـي  ـهاي توم



  ... وما اپيتليوييد كبد بدخيمـهمانژيواندوتليدكتر آريانب محرابي ـ 

وند، ممكن است گسترة درگيـري در  ـش  (Isodense)دانسيته 
شـدگي   جمـع  14.ده بهتـر مشـخص شـود   ـديد نشـتصاوير تش

اور احتمالاً به دليل فيبروز ناشـي از ضـايعه   ـكپسول كبدي مج
   25.است

  (MRI)ـانس مغنـاطيسي نتصويربـرداري با رزوات ـمطالع
 ـ 48شكــم بــراي    -T1در تصــاوير . ار در دسـترس بـود  ـبيم

Weighted :سيگنال كم شـدت  %)89(هاي كم شدت  سيگنال ،
و سيگنال شدت يكسان %) 7(همراه با يك حاشية محيطي تيره 

-T2در تصـاوير  . گزارش شـد %) 4(با يك حاشية محيطي تيره 
Weighted :ترين نمـاي   فراوان%) 5/48(هاي شدت بالا  سيگنال

ت سيگنال مخلوط با يك شدسيگنالي بود و پس از آن الگوهاي 
، سيگنال شدت بالا با يـك حاشـية   %)29(محيطي تيره حاشية 

و سيگنال كم شدت مركزي با يك حاشـية  %) 16(محيطي تيره 
هـاي   سـاير يافتـه  . قرار داشتند%) 5/6(سيگنال بالاي مركزي 

MRI  شـدگي كپسـول    شـدگي و پهـن   جمـع : عبارت بودند از
، %)4(جم بـه شـاخة پـورت    ، تها%)3/8(، هپاتومگالي %)5/12(

، فشـرده شـدن وريـد    %)4(باريك شدگي يا محو وريد كبـدي  
بيمار مطالعات  16در %). 2(و عروق جانبي %) 4(وناكاواي تحتاني 

MRI وم انجام شده بود كه به الگوهـاي  نييلبا مادة حاجب گادو
، تشـديد محيطـي و مركـزي تـأخيري     %)5/37(تشديد زيـاد  

و عـدم  %) 19(ركـز بـا شـدت متغيـر     هاي هم م ، لايه%)5/37(
معمـولاً در   HEHنتيجـه اينكـه،   . منجر شده بود%) 6(تشديد 
و در تصاوير  (Hypointense)، كم شدت T1-Weightedتصاوير 

T2-Weighted ت دـپر ش(Hyperintense) ـ 2تصاوير (ت ـاس
a تا e .(    نماي هدف شكل ضايعات ممكن است بـه دليـل وجـود

مركـزي و يـك ناحيـة تكثيـر سـلولي      يك ناحية اسكلروتيك 
نـواحي سـيگنال پـايين     c 2.(28- تصـوير (محيطي ايجاد شود 

ــادي و      ــروز انعق ــونريزي، نك ــا خ ــت ب ــن اس ــزي ممك مرك
كلسيفيكاسيون مطابقت داشته باشـند، در حـالي كـه الگـوي     

ماتو و تومورهاي دهاي نرم ا شدت سيگنال بالاي محيطي با بافت
Viable   ــد ــاط دارن ــس 29.ارتب ــل   پ ــويز داخ ــدي از تج وري

Gadopentetate Dimeglumine  تشديد محيطي با يك حاشية
شود كه نشان دهندة يـك ناحيـة    نازك تشديد يافته ايجاد مي

هـا   بدون عروق باريـك بـين پارانشـيم طبيعـي كبـد و نـدول      
ــاوير  29و24.اســـت ــا  T2-Weightedتصـ تشـــديد شـــده بـ

Ferumoxides  وضـوح بيشـتري   توانند گسترة تومور را بـا   مي
حال، تمـايز بـين   با اين  29.نسبت به ساير تصاوير مشخص كنند

هـا   پارانشيم طبيعي كبد و تومور ممكن است در برخـي تـوالي  

، در يك بيمـار تشـديد    Dynamic MRIمطالعات  .دشوار باشد
  .خفيفي را در مرحلة نهايي آشكار كرد

 ــويـهاي تص كـاز تكني  ــتي گنرداري سـي ـرب ي بـا  ـراف
 HEHنيز بـراي تشـخيص    99mTcدار شده با  نشان 67-يوم گال

ط مـا،  ـرور شده توسـهاي م وعهـدر مجم. اده شده استـاستف
 ـ  18از بين  جـذب  % 78رافي، ـمطالعة تصويربرداري سـينتي گ

ممكن  در سينتي گرافي. را نشان دادند (Low-Uptake)ن ـپايي
 ـ   يان رـاست كاهش پرفيوژن نواحي درگير همراه بـا افـزايش ج

ران ـبرخي از پژوهشگ 22.ون نواحي غير درگير مشاهده شودـخ
ورت ـهاي وريد پ اند كه رشد تومور در داخل شاخه بر اين عقيده

 ـ مي  ـ  ـتواند موجب شانت خ زان ـون و در نتيجـه كـاهش در مي
 ـ ـسينتي گمطالعات  24و22.جريان خون شود رمز ـرافي گلبـول ق

ايش سيگنال را نشان ون در يك بيمار انجام شده بود كه افزـخ
از دو  HEHو همكارانش براي تشخيص بهتـر    Gianni. داده بود

 ـ ـروش مكمل شامل تصويرنگاري مخ هـاي   ولـزن خون بـا گلب
 99mTcو اسـتفاده از  ) تصـاوير مثبـت  (دار شـده   رمز نشـان ـق

Phytate ـ  تصـاوير منفـي اسـتفاده    ري بـراي  ـبه عنوان نشانگ
هايي براي استفاده  كه ممنوعيت اين موارد در بيماراني 30.كردند

تـي دارنـد،    هـاي سـي    يدي در اسكن از نشانگرهاي راديواكتيو
گرافـي ممكـن    علاوه بر اين تصاوير سينتي. بسيار مفيد هستند

يـا    LRxبندي بيمـاراني كـه تحـت     نقش مهمي در مرحله تاس
   30.گيرند، داشته باشد رار ميـق LTxخصوصاً 

رافي كبد فقط در بيمـاران  ـوگهاي آنژي در گذشته، بررسي
روقي شدن متوسطي را آشـكار  ـشد و تنها ع برگزيده انجام مي

 ـ  56در مطالعة ما، در . ساخت مي ات آنژيـوگرافي  ـبيمـار مطالع
ن بود و از يـك پرفيـوژن   ـها كاملاً ناهمگ انجام شده بود و يافته

  .ر بودـوژن بالا متغيـپايين تا پرفي
شـده در برخـي مقـالات    ساير ابزارهاي تشخيصـي ذكـر   

كـه  ) بيمـار  n=32(هاي معمولي شـكم   راديوگرافي: عبارتند از
، بـالا رفـتن   %)72(هـاي آن كلسيفيكاسـيون    مهمترين يافتـه 

ــافراگم  ــوده %) 3(دي ــانكراتوگرافي  %) 3(و ت ــود، و كلانژيوپ ب
كـه  ) بيمـار  n =8( (ERCP)رتروگريد از طريـق اندوسـكوپي   

و يـك الگـوي طبيعـي    %) 25(هاي مجاري صـفراوي   ناهنجاري
سه بيمار تحت لاپاراسكوپي تشخيصي قرار . را نشان داد%) 75(

تومورهاي متعدد بـا گسـترش صـفاقي     مورد گرفتند كه در يك
  .ه شدتومور نشان داد

يــادآوري ايــن نكتــه حــائز اهميــت اســت كــه مطالعــات 
و تنهـا   هدبـو تصويربرداري قادر به ارائه يك تشخيص قطعـي ن 

و الگـوي آن را در ذهـن    HEHقوي از لحاظ  ظن توانند يك مي



  ۱۳۸۶، سال ۱، شماره ۱۵نشريه جراحي ايران، دوره 

به طور كلي از نوع ندولار، دستيابي به يـك تشـخيص   . برانگيزد
هاي  زيرا يافته ،پذير نيست يك بيوپسي امكان خاص بدون انجام

هاي بيماران داراي متاستازهاي كبـدي   راديوگرافي مشابه يافته
تشخيص معيارهاي  HEHرسد كه شكل منتشر  به نظر مي. است

ــژه  ــبتاً وي  ـ   نس ــه افتـ ــد ك ــر چن ــري دارد، ه راق آن از ـت
كلانژيوكارسينوما، كارسينوماي هپاتوسلولر، برخي متاسـتازها و  

 28.توانـد دشـوار باشـد    بيماري انسداد وريـدهاي كبـدي مـي   
. شناسي بافت است قطعي نيازمند يك بررسي آسيبص ـتشخي
اي از  ويـژه همـراه بـا تـابلوي    هاي مثبت در تصويربرداري  يافته

ود تومورهـاي  ـوان و وجـراد بالغ جـبروز در اف: مانند تظاهرات
داخل كبدي متعدد با يك وضعيت باليني خـوب، سـير آهسـته    

هـاي داخـل تومـوري، مطـرح      بيماري و وجود كلسيفيكاسيون
   27و20.هستند HEHكننده 

  شناختي بافت ـ يختشنا اهاي آسيبـنم
شناسـي   ي آسيبها نيازمند بررسي HEHتشخيص قطعي 

اي  يا گـوه  (Core)غالباً، انجام يك بيوپسي مركزي . بافت است
(Wedge)  ــراي دربرگيــري نماهــاي از طريــق لاپاراســكوپي ب

ــاختاري  ــافي  HEHس ــي ك ــل عروق ــد مشخصــات داخ ، مانن
بـه دليـل فقـدان اطلاعـات مربـوط بـه فراوانـي         32و31و5.است

يدن بـه  هاي مركزي كه تحت هدايت تصويري براي رس بيوپسي
توان اظهار نظر دقيق در مورد اين نوع  تشخيص انجام شده، نمي

و  Makhloufاي از  بـا ايـن وجـود در مطالعـه    . ها نمود بيوپسي
بيوپسـي  : هاي تشـخيص شـامل   بيمار، روش 137همكارانش از 

اي و  گوه، بيوپسي %)22(بيوپسي سوزني مركزي   ،%)46(اي  گوه
و %) 3(، رزكسـيون كبـد   %)7(، اتوپسـي  %)20(سوزني مركزي 

تشخيص عمـدتاً براسـاس شـواهد     1.بود%) 2(هپاتكتومي كامل 
شود،  تأييد مي) b-1تصوير (ايمونوهيستوشيمي تمايز اندوتليال 

در تقريبـاً  ( VIIIفـاكتور  ژن وابسته به  همچنانكه با وجود آنتي
 CD-31و %) 94( CD-34، وجـود  )c-1تصوير ) (تمامي بيماران

مفصـل  نماهاي ايمونوهيستوشيمي به صورت  20.ثابت شد%) 86(
   36-33و12و1.اند در متون تحقيقي توصيف شده

زوم انجام لاپاراتومي يا ـود كه به رغم لـبايد خاطر نشان نم
اي و خطر كاشت صفاقي تومور،  وهـلاپاراسكوپي براي بيوپسي گ

 ــاي در مق زارش شدهـهيچ دادة گ ورد گـرايش بـه   ـالات در م
. ودگي صفاقي بـه دسـت نيامـد   ـماتوز پس از آلوـاركسسمت 

اطلاعـاتي در مـورد   مـرور شـده هـيچ     علاوه بر اين، مقـالات 
. دهنـد  ركزي به دست نمـي ـهاي م حساسيت و ويژگي بيوپسي

ور و ـن است به دليل نادر بودن تومـدان اطلاعاتي ممكـاين فق

 ــيا دش  ــوار بودن افت  ـوم اسكـراق آن از آدنوكارسين روزان ـل
كه مستلزم (هاي تشخيصي  دان بيوپسيـعلاوه بر اين فق. باشد

 ـ  ) ددار استـهاي اتوپسي شاه بررسي م ـو نيـز كيفيـت و حج
 ـ ـراكز، عوامل مهـموارد م د نظـر  ـم ديگري هستند كه بايـد م

 ـ    . رار گيرندـق قـت  دور بـه  ـبا ايـن حـال در صـورتي كـه توم
 ـ  بـص آسيـشده باشد و متخصگيري  دفـه ربة ـشناسـي تج

وبي با بيوپسـي  ـبه خ HEHد، ـدر اين زمينه داشته باش يـكاف
با اين حـال، بيوپسـي مركـزي    . شود زي تشخيص داده ميـمرك
 ـ  مي  ــتوانـد گم  ـ  ـراه كنن  ـ ـده باشـد، بـه وي ژيوم ـژه بـا همان

ــ ـــاسكـ ـــروزان و آدنـ ــد (روزان ـوكارسينوم اسكلـ ماننـ
 ـ اـام) ژيوكارسينومـكلان  ــنه با آنژيوسارك شناسـي   بافـت   وم 
ونوهسيتولوژي، يك تشخيص ارزشـمند را فـراهم   ـه با ايمهمرا
، ويژگـي  HEHبه لحاظ نظري، در بيمـاران مبـتلا بـه    . آورد مي

يا يك نمونه رزكسيون، » خوب«ونة بيوپسي ـتشخيص با يك نم
  .بسيار بالا است

   راقيـتشخيص افت
وهاي متنوع تومور كـه ممكـن اسـت تقليـد     ـالگبه دليل 

 ـ ــدة ضايعـ ــري بـكنن ــص   ات ديگ ــياري متخص ــد، هش اش
از بيمـاران  % 80تا  60تقريباً  12.م استـشناسي، بسيار مه آسيب

 37و36و1.شـوند  در ابتدا اشتباه تشخيص داده مـي  HEHمبتلا به 
ــ ــارت رين تشـــخيصـشايعتـ ــتباه عبـ ــاي اشـ : انـــد از هـ

ــلولر    ــينوم هپاتوس ــاركوما، كارس ــينوما، آنژيوس كلانژيوكارس
(HCC)ــتاتيك و همـ ـ ــينوم متاس ــكلروزان، كارس  1.انژيوم اس

 ــهام  ــارتوم مخل  ـSpindle Cellوپلاسم ـوط، نئ ورهاي ـ، توم
ــاذب التهـ ـ ــوم مجـ ــك ـــابي، آدن ــيروز، ـراي صف راوي، س

، بيمـاري  Chondromyxoidراه با تغييـرات  ـهاي هم كارسينوم
روز پس از نكروز ـرولاملار، فيبـوم فيبـانسداد وريدي، كارسين

اي اشـتباه كمتـر شـايع    ه تشخيص Budd-Chiariانگان ـو نش
بـراي تشـخيص افتراقـي     ديگـر ي از نماهاي ـبرخ 38و5و1.بودند

بـا حفـظ    (Infiltrative)الگـوي رشـد ارتشـاحي     :عبارتند از
 ــكب آسينارهاي  شاخص روقي ـدي مانند نواحي پورت، تهاجم ع

 ـ  ـ ـويژه هم هـاي وريـد پـورت و     اي شـدن شـاخه   رهـراه بـا گ
 ـ  ولـسايي سلد؛ شناـائي كبـهاي انته دچهـوري وري ـهـاي توم

مجــاري داخــل راه بــا ـخصوصــاً همــ تيكيدنــدراپتليوييــد و 
ري بــراي ـگيــ و تــأخير رنــگ) b -1تصــوير (وپلاسمي ـسيتــ
ها در صـورت   راتينـال به ويژه سيتوكـز اپيتليـري تمايـنشانگ
بايد مد نظر قرار  HEH  اها،ـورد از اين نمـود يك يا چند مـوج
  ).6جدول (رد ـگي



  ... وما اپيتليوييد كبد بدخيمـهمانژيواندوتليدكتر آريانب محرابي ـ 

  

ــ ــي    ۲وير تص ــانس مغناطيس ــاوير رزون ــن تص ــ اي ــاطعي از )MRIs(ـ ، مق

ايـن  )  a. دهنـد  را نشـان مـي  ) HEH(تليوييد کبـد  يهمانژيواندوتليوماي اپ

، ضـــــايعات کـــــم شـــــدت  کبـــــد ,T1-Weighted MRIنمـــــاي 

)Hypointense (متعدد وTypic   دهـد   همراه با نکروز را نشان مـيb (

،  شـده بـا مـاده حاجـب    کبـد تشـديد    MRI, T1-Weightedاين نمـاي 

ايـن تصـوير   ) c. دهد کاهش تشديد ضايعات و نکروز مرکزي را نشان مي

T2-Weighted    ــالا ــدت ب ــايعات ش ــروز ) Hyperintense(ض و نک

  .دهد مرکزي با يک نماي هدف شکل را نشان مي

تليوييد کبدي بر اسـاس  يـ تشخيص افتراقي همانژيواندوتليوماي اپ۶جدول 

  ي بافتهاي آسيب شناس ويژگي

هاي  يافته

  هيستوپاتولوژيك

HEH  

  بدخيم
  آنژيوساركوم

آدنوكارسينوما 

  )اسكلروزان(

  (+)  (+) ++  حفظ مسيرهاي پورت

  ۰  ۰  +  اينترا سلـولار لومينا

  +  +++ +++  تهاجم عـروقي

  ++  +++  +  رشد مخـرب

  ۰  +  +  ماركـرهاي آندوتليال

  +  ۰ (+) ۰  سيتو كراتين

HEHعــدم  :  0تليوييد کبـدي  يواندوتليوماي اپـ نشان دهندة همانژي

  .چشمگير است+++ = متوسط و ++ = کمي، + = وجود، 

بــدخيم و آنژيوســارکوم، تمايــل بيشــتر  HEHتفــاوت عمــده بــين *

  .آنژيوسارکوم به داشتن يک الگوي رشد تخريبي بود

و آدنوکارسـينوم    هاي پورت بيش از آنژيوسـاکرم  ، شاخهHEHدر 

  .اسکلروزان حفظ شد

   ردهاي درمانيـراهب
هـاي   اران مبتلا به بـدخيمي ـهاي درماني براي بيم زينهـگ

بوليزاسـيون بـراي   مبا يا بدون آ LTxو  LRx: د عبارتند ازـكب
Bridgingي درماني، پرتـو درمـاني، هورمـون درمـاني،     ـ، شيم

ول از طريق ـ، تزريق اتان(Thermoablation)رما ـسوزاندن با گ
به دليل نـادر  . انيـچ درمـري بدون هيـزير پوست و حتي پيگي

 ـ ـن پيامـن بودن و داشتـودن، ناهمگـب ر، ـدهاي بـاليني متغي
اي بـراي درمـان    ام پذيرفتـه شـده  ـرد به صورت عـهيچ راهب

HEH هاي  ر شده، روشـاي منتش وعهـدر مجم 37.ود نداردـوج
 ـ  ـ 286در  حـدرماني به صورت واض . ار ثبـت شـده بودنـد   ـبيم

و پس %) 8/44(ار ـبيم 128در  LTx: ر درمانيـبيرين تدـشايعت
اني يـا  ـ، شيمي درم%)8/24(ار ـبيم 71ان در ـدم درمـاز آن ع

 ـ 60ودرماني در ـپرت %) 4/9(بيمـار   27در  LRxو %) 21(ار ـبيم
  ).7جدول (بود 

  رزكسيـون كبد 
 LRxاز بيماران تحـت  % 4/9هاي منتشر شده،  در مجموعه

انتخـاب نخسـت    LRxز نظر تئـوري،  ا). 7جدول (قرار گرفتند 
است؛ با اين حال در اكثر بيمـاران   HEHبراي درمان شفابخش 

به دليل چند مركزي بـودن ضـايعات آناتوميـك، امكـان يـك      
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ــدارد  آنكولوژيــك رزكســيون رزكســيون تســكيني . وجــود ن
(Palliative)  به عنوان يك روش درماني مورد قبول نيست، زيرا

رفتارهـاي تهـاجمي از خـود نشـان      LRxاين تومورها بعـد از  
اگـر چـه تجربـة بـاليني بـا رزكسـيون تومـور         41و40.دهند مي

نويسندگان تمـايلي بـه انجـام    ي از ـبرخ 42است،بخش  رضايت
LRx ابل رزكسيون ـور آشكار قـاري به طـراي بيماران يا بيمـب
-Benوضعي بر اساس گـزارش  ـون مـربة رزكسيـتج 43.ندارند
Haim  بـر اسـاس تجربـة    . ش نااميد كننده بوده استو همكاران

آنها يك توضيح احتمالي براي رفتـار تهـاجمي تومـور بعـد از     
هاي توموري به عوامل رشد  رزكسيون ممكن است واكنش سلول

. شـود  هپاتوتروفيك باشد كه موجب پيشبرد بازسازي كبد مـي 
هاي خـاص در داخـل سـلول تومـوري      ژن زوني نسبي آنتيـاف

   43.ز اين نظريه حمايت كندن است اـممك

هاي مربـوط   بيماري که داده ۲۸۶هاي درماني مختلف در  ـ روش۷جدول 

  .هاي درماني در آنها به اندازه کافي ثبت شده بود به روش

  درصد  داد بيمارانـتع  پيامد

   پيوند كبد

 %۶۱ ۷۸ موارد زنده

 %۱۸ ۲۳  موارد فوت شده 

 %۲۱ ۲۷  موارد نامشخص 

      رزكسيون كبد

 %۷۸ ۲۱ موارد زنده

 %۴ ۱  موارد فوت شده 

 %۱۸ ۵  موارد نامشخص 

      راديوتراپي/ كموتراپي و 

 %۵۸ ۳۵ موارد زنده

 %۴۲ ۲۵  موارد فوت شده 

 %۰ ۰  موارد نامشخص 

    بدون مداخله

 %۲۸ ۲۸ موارد زنده

 %۴۲ ۴۲  موارد فوت شده 

 %۱ ۱  موارد نامشخص 

هـاي مختلفـي    بيمار که تحـت درمـان   ۲۵۳براي ) بقا يا مرگ(پيامد نهايي 

  .، گزارش شد رار گرفتندـق

اي با  ، رابطهLRxدر مقابل، گسترش خـارج كبدي در زمان 
بقاء ندارد و به عنوان يك كنترانديكاسيون براي جراحي در نظر 

اي كـه   تعداد بيماران گــزارش شـده   44و31و1.گرفته نشده است
هنگـامي كـه    با اين وجـود،  . نبود اند، بالا قرار گرفته LRxتحت 
LRx نتـايج  . به عنوان يك روش درماني مورد قبـول انجام شد

   42.رسد بخش به نظر مي آن رضايت

   پيوند كبد
LTx  جدول (است %) 8/44(عموماً شايعترين روش درماني

7 .(LTx    ،زيـرا    براي بدخيمي كبد همچنان مـورد بحـث اسـت
HCC هاي عود بالايي پس از  انو كلانژيوكارسينوما با ميزLTx 

و نيز به دليل كمبـود اعضـاء اهـدايي در دهـة      45همراه هستند
قـرار   LTxگذشته ميزان مرگ بيماراني كه در فهرست انتظـار  

و همكارانش،  Pichlmayr، 1990در دهة . داشتند، بالا بوده است
هاي كبدي را براساس پيامـدهاي بيمـار    يـروه از بدخيمـسه گ

هـاي   در بـين انديكاسـيون   LTx. ريف كردنـد ـتع LTxپس از 
 ــر اعضاي ايـساي. تـرار داشـق LTxراي ـوب بـمطل روه ـن گ

كارســينوماي فيبــرولاملار،   : هــا عبارتنــد از  از بــدخيمي
، تومورهـاي   HCC IIو  Iبلاستوما، آدنوم متعـدد مراحـل   توهپا

ــاقي  ــدي از  (Incidentaloma)اتفــ ــتازهاي كبــ و متاســ
علاوه بر اين بهبود پيامدهاي باليني  46.ندوكرينكارسينوماهاي ا

هـاي بيشـتري را بـه نفـع      گذشته، حمايتدر دهة  LTxپس از 
فـراهم   HEHبه عنوان يك درمان شفا بخش بـراي   LTxانجام 

بـالقوه   HEHبيماران مبـتلا بـه   اميد به زندگي  42.آورده است
ان خوب است؛ بنابراين بيماري خارج كبدي محدود نبايد به عنو

 43و41.در نظر گرفته شـود  LTxيك كنترانديكاسيون مطلق براي 
نظران براساس گزارشاتي از  لازم به ذكر است كه برخي از صاحب

در بيمـاران مبـتلا بـه    % 71تا  50يك ميزان بقاء پنج سالة بين 
HEH     كه تظاهرات خارج كبـدي داشـتند و تحـتLTx   قـرار

يـري خـارج كبـدي    در موارد وجـود درگ  LTxگرفته بودند، از 
بيشتر ضايعات درمان كمكي براي  45و43و40و37و36.اند حمايت كرده

بقاء بدون بيماري طولاني مدت . خارج كبدي، شيمي درماني بود
در بيماراني كه در زمـان تشـخيص يـك بيمـاري      LTxپس از 

اما از سوي ديگر در برخي از . منتشر داشتند گزارش شده است
د به كبد دارند، عود سريع و متاسـتاز  بيماراني كه بيماري محدو

رسـد كـه    بنابراين بـه نظـر مـي    44و43و31.ايجاد شد LTxپس از 
دائي به آن دسـته از بيمـاران مبـتلا بـه     ـاختصاص يك كبد اه

HEH از . ري خارج كبدي دارند، غيـر منطقـي باشـد   ـكه درگي
دار قابل توجـه همـراه بـا بيمـاري      سوي ديگر، درگيري علامت

ديـده شـده    LTxخارج كبدي نسبتاً پايـدار نيـز بـا    باقيماندة 
   45.است



  ... وما اپيتليوييد كبد بدخيمـهمانژيواندوتليدكتر آريانب محرابي ـ 

به دليل محدود بودن تعـداد بيمـاران مبـتلا بـه     سرانجام 
HEH    كه با وجود يك درگيري خارج كبـدي تحـتLTx   قـرار

گرفتند، برآورد هرگونه نتايج قابل اثباتي از نظر آماري در مورد 
اشكال مختلفي با يا بدون درگيري خارج كبدي  كه بقاء بيماراني

براسـاس ديـدگاه   . از درمان را دريافـت كردنـد، نـاممكن بـود    
هاي چنـد   تواند در كارآزمائي نويسندگان اين وضعيت دشوار مي

بـه دليـل   . آتـي مـورد توجـه قـرار گيـرد     نگر  مركزي و آينده
تـوان   مـي  HEHبيني بيماران مبتلا به  آگهي غيرقابل پيش پيش

اي  هاي تعريف نشـده   شاخهچنين فرض كرد كه ممكن است زير 
از سوي . با امكان پيشرفت و عودهاي متفاوت وجود داشته باشد

بـراي   LTxهاي بقاء نامطلوب گزارش شده پـس از   ديگر، ميزان
هاي اوليـه كبـد و بقـاء طـولاني      بيماران مبتلا به ساير بدخيمي

مدت مشاهده شده در موارد عدم درمان در بيمـاران مبـتلا بـه    
HEHنظـران در خصـوص    هايي در بين صـاحب  ه بحث، منجر ب
از اهداكننـدة   LTx 39.شده است LTxگيري براي انجام  تصميم

زنده ممكن است به عنوان يك راه حل ويژه در بيمـاران كـاملاً   
برگزيده مانند آنهايي كه درگيري هر دو لـوب بـدون تظـاهرات    
خارج كبدي دارند، قابل دفاع باشد زيرا در ايـن مـوارد مخـزن    

تا ايـن  . شود شود و مشكل كمبود عضو مرتفع مي اهداء حفظ مي
قـرار   HEHاز اهداكنندة زنده براي  LTxتاريخ سه بيمار تحت 

ساله بود كه يك نيمة كبد از  36بيمار نخست يك زن . اند گرفته
يك سال پس از پيوند اين بيمار  47.رش دريافت كرده بودـخواه

 ـبه دليل هيپرتانسيون پورت و ا ومگالي تحـت آناسـتوموز   پلنس
Proximal-Splenorenal در سـال  . ومي قرار گرفتـو اسپلنكت

 29بيمـار دوم يـك زن   . وند، او بدون عود بـود ـسوم پس از پي
و همكـارانش گـزارش شـده     Langreherساله بود كه توسـط  

ود بازگشـته  ـاو به سركار خ ،ريـزدهم پيگيـدر ماه سي 37.بود
بيمار سـوم يـك   . ور نداشتـد تومدي از عوـچ شواهـبود و هي

پـس از   42.ساله بود كه توسط گروه ما گزارش شده بود 32خانم 
بـه طـور   . بدون شواهدي از عود بـود ماه پيگيري او خوب و  24

كلي چنانچه امكان داشتن يك اهداكننده براي يك بيمار مبـتلا  
وجود داشته باشد، امكان دسـتيابي بـه يـك پيامـد      HEHبه 

به ويژه در مراكز پيوند پركـار وجـود    LTxپس از باليني خوب 
  .دارد

  ها  شيمي درماني، پرتودرماني و ساير درمان
هـاي شـيمي    از روشاز بيماران، دست كم يكي % 21تقريباً 

و يـا پرتودرمـاني را دريافـت    ) اي تميك يا ناحيهسسي(درماني 
گزارش شده كه با تجويز تاليدوميد، پيشرفت  .)6جدول (كردند 

آميـزي بـه    متاستاتيك منتشر به صـورت موفقيـت   HEHيك 
   94.ر افتاده استـتأخي

ممكـن    (TACE)شريان آمبوليزاسيون شيميائي از طريق 
كـه   HEHاست يك مداخلة موقت معتبر براي بيماران مبتلا به 

 47.هسـتند، باشـد   LTxضايعات كبدي پيشرفته دارند و منتظر 
ميتومايسـين و  شيمي درمـاني داخـل شـريان بـا امولسـيون      

Lipiodol    فلورويوراسـيل، ميوتايسـين و    -5يا بـا تركيبـي از
Doxorubicin  به كار رفـت  1980در يك مطالعه در اواخر دهة .
چهار بيمـار  . بيمار اين درمان را دريافت كردند 5در آن مطالعه، 

ماه پيگيري زنده بودنـد و در دو بيمـار انـدازة     80تا  25پس از 
ذرات علاوه بر اينهـا بـه يـك بيمـار      23.بود تومور كاهش يافته

و بيمار ديگر نيز ايمنـي   تجويز شدژلاتين اسفنجي قابل جذب 
هـر دو  . دريافـت كردنـد   2-درماني سيستميك با اينترلـوكين  

تا اين تاريخ، هيچ  .هاي مربوطه زنده بودند بيمار در زمان گزارش
ــيون    ــواد آمبوليزاس ــاربرد م ــي از ك ــد  گزارش ــد مانن جدي

Microsoheres رس نيستـدست در.  
Leonardou درماني بـراي درمـان   از شيمي  ،و همكارانش

كه متاسـتازهاي اسـتخواني داشـت،     HEHيك بيمار مبتلا به 
استفاده كرد، هر چند كه گزارش آنها هيچ دادة بيشـتري را در  

هـاي شـيمي درمـاني مـورد      رژيممورد نوع يا ميزان اثربخشي 
و  Benerjeeدر يـك گـزارش مـورد،     49.استفاده، فراهم نياورد

توصيف كردند كه شيمي درمـاني  اي را  ساله 29همكارانش، زن 
هـاي   سال زنده بود، هر چند كه اندازة ندول 5شده بود و پس از 

در مـورد ديگـري، يـك     17.ريوي و كبدي وي افزايش يافته بود
 ساله كه در ابتدا به اشتباه كلانژيوكارسينوماي تمـايز  33بيمار 

. يافته تشخيص داده شده بود، تحت شيمي درماني قرار گرفـت 
ــاوي    ــاني ح ــم درم ــيل و  Doxorubicin ،5رژي فلورويوراس

 10داشتن يك تومـور اوليـة   بيمار با وجود  50.كريستين بود وين
بـراي   Doxorubicinاز . سالة پس از تشخيص، بدون علامت بود

طحـال و   ديگري كه درگيري خارج كبـدي  HEHبيمار مبتلا به 
سه دوره درمان يك پسـرفت  صفاق داشت، استفاده شد؛ پس از 

قابل توجه هم در تعداد و هم در اندازة تومورها در كبد و طحال 
ــد ــده ش ــر  51.دي ــار ديگ ــي از در بيم و  Epirubicinاز تركيب

Dacarbazine  براي درمانHEH     با متاستاز بـه پـردة جنـب و
منتشـر،   در كنترل بيمارياين رژيم  52.ها استفاده شد استخوان

كه  HEHگزارش ديگري در مورد يك بيمار مبتلا به . موفق نبود
فلورويوراسيل از طريق پمپ انفوزين داخل  -5شيمي درماني با 

شرياني گرفته بود، يك كاهش تودة توموري و بهبود علامتـي را  
يك رژيم شيمي درماني به عنوان   a-2bاينترفرون  53.نشان داد
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دار در  خارج كبدي علامـت در زمينة بيماري  LTxاز كمكي پس 
ساله مورد استفاده قرار گرفت و منجر بـه پسـرفت    21يك زن 

اگـر   54.بسيار چشمگير بيماري خارج كبدي و بهبود علائم شـد 
چه اين بيمار به دليل رد پيوند ناشي از اينترفـرون فـوت كـرد،    

خارج كبدي قابـل توجـه    HEHبر سير   a-2bتأثير اينترفرون 
  .بود

ــان    ــراي درم ــزا ب ــاني مج ــار، پرتودرم ــار بيم  HEHچه
هـا بـه جزئيـات دوزهـاي مـورد       اما در گـزارش  35و33و1گرفتند،
اگر چه سه بيمار در زمـان  . ده استـنش اي چ اشارهـهي استفاده

ده بودند، تعيـين اثربخشـي ايـن روش درمـاني     ـها زن زارشـگ
  اني به صورت تركيبي بـا شـيمي  ـمر پرتو درـبيشت. دشوار بود

و همكــارانش از  Kim. درمــاني مــورد اســتفاده قــرار گرفتنــد
رتودرماني براي درمان گسترش وسـيع ريـوي بـدون هـيچ     ـپ
برخـي از بيمـاران، اسـتفاده از     در 35.وفقيتي استفاده كردندـم

شريان كبدي به عنوان يك درمان تسكيني بـدون  ون ـليگاسي
تجربـة شـيمي    12.گـزارش شـده اسـت   توجهي وفقيت قابل ـم

، (Loco-Regional)اي  درماني سيستميك يـا موضـعي ناحيـه   
TACE ــو پ   ــرتو درماني مح بـه طـور   . وع اسـت ـدود و متن

 ـ   انـول اين درمـمعم  ــها به ويژه بـه عنـوان درم ط اول ـان خ
ارزيابي اهميت شـيمي  بنابراين  56و47و41و12.ارزش محدودي دارند
هاي درمـاني   اني عمدتاً به دليل فقدان روشدرماني و يا پرتودرم
 ـ آوري شده بـه صـورت آينـده    هاي جمع يك دست و داده ر ـنگ

  .دشوار است

  دم درمان ـع
از بيماران هيچ درمـاني را در  % 25حاضر تقريباً در مطالعة 

در زمـان  ). 7جـدول  (شان دريافـت نكردنـد    طول دورة بيماري
نكتة قابل . كرده بودند از اين بيماران فوت% 50بيش از زارش ـگ

از بقاي طولاني مدت در موارد توجه آن است كه چندين گزارش 
HEH بـراي مثـال   . دار بـدون هـيچ درمـاني وجـود دارد    ـپاي

سـال زنـده    27زارشي از يك بيمار وجود داشت كه پـس از  ـگ
سـال   10بيمار نيز پسرفت بـاليني تومـور پـس از     در يك 1.بود

، يك بيمار دو هفتـه پـس از   ديگراز سوي  32.گزارش شده است
آگهـي غيرقابـل    فوت كرد كه اين نشان دهندة پـيش  ،تشخيص

است كه در برخي از مـوارد قابليـت تهـاجمي     HEHبيني  پيش
تاكنون، شناسايي قابل اطمينان آن دسته از بيماران . شدن دارد

رتهاجم دارند و در نظر گرفتن يـك  ـكه تودة غي HEHمبتلا به 
براي آنهـا، نـاممكن   » صبر و مشاهده«و » درمانعدم «رد ـراهب

  .بوده است

  پيامد باليني 
ــان ــزارش،  در زم ــار  137گ ــر از %) 7/45(بيم ــرف نظ ص

بيمـار   163شان، درگيري تومـوري داشـتند و    هاي درمان روش
منـاطق درگيـري، كبـد    شايعترين . بدون تومور بودند%) 3/54(
، %)6(فاوي شـكم  هاي لن ، گره%)9(، صفاق %)17(، ريه %)7/27(

  ). 8جدول (بودند %) 4(و طحال %) 7/5(استخوان 

ــدوتليوماي    ۸جــدول  ــه همانژيوان ــتلا ب ــاران مب ــور در بيم ــري توم ــ درگي ـ

) بيمار داراي اطلاعات قابل دسترسـي  ۳۰۰نفر از  n  =۱۳۷(ليوييد کبد تاپي

  در زمان آخرين پيگيـري

  درصد  ارانـتعداد بيم  درگيري تومور در زمان گسترش

  %۳/۵۴  ۱۶۳  ريـبدون درگي

  %۷/۲۷  ۸۳ دـكب

  %۱۹  ۵۷  ريه، پلـور

  %۹  ۲۷  پريتوئن، امنتوم، مزانتـر

  %۷/۶  ۲۰  هاي لنفاوي شكمي، رترو پريتوئنگره

  %۷/۵  ۱۷  وانـاستخ

  %۴  ۱۲ الـطح

  %۳/۳  ۱۰  دياستنـاوي مـهاي لنف  رهـمدياستن، گ

  %۳/۲  ۷  قلب، پريكارد

  %۱  ۳  مـديافراگ

  %۳/۵  ۱۶  واردـمرـديگ

  %۷/۳  ۱۱  وارد ناشناختهـم

  .اند بيماران ممکن است در زمان تشخيص بيش از يک ناحيه درگير داشته

پـردة  : ساير مناطق كمتر شايع به ترتيب نزولي عبارتنـد از 
هاي لنفاوي مدياسـتن، قلـب، ديـافراگم،     جنب، مدياستن، گره

ز، پانكراس، صفاق، ديوارة پيشين شكم، كليه، مغپريكارد، پشت 
هـاي   صـفرا، گـره  ، كيسة  رحم، پستان، غدة تيروئيد، معده لگن،

درگيـري در  %) 7/3(بيمـار   11 تعـداد  .لنفاوي گردن و تخمدان
به دليل تنـوع بيمـاران گـزارش    . مناطق غيراختصاصي داشتند

شده در مقالات به چاپ رسيده، برآورد يك ميـزان بقـاي كلـي    
هـاي درمـاني بسـيار     روشبه دليل متفاوت بـودن   HEHبراي 

 3سـاله،   1هاي بقاء  و همكارانش ميزان  Yokoyama. دشوار بود
بيمـار كـه    8را در % 48و % 73، %88ساله به ترتيـب   5ساله و 

بيمـار در   21از نفر  7 57.گزارش كردند  قرار گرفتند، LTxتحت 
هاي بقاء دو ساله و پنج  دچار عود شدند و ميزان  Penoمجموعة 
اغلب عودها پـس  . بود% 43و % 82از پيوند به ترتيب  ساله پس
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و  Pichlmayr 45.از گذشت دو سـال از پيونـد كبـد رخ دادنـد    
كردند كـه ميـزان بقـاء بيمـاران مبـتلا بـه       همكارانش گزارش 

يك پيامـد مطلـوب داشـتند از    اي كه  اوليههاي كبدي  بدخيمي
% 55 ، هپاتوبلاستوما و سيت آدنوكارسينوم، تقريباHEHًجمله 

پس بيمار  16و همكارانش در يك بررسي از   Madariaga 46.بود
هاي بقاء يك ساله، سه سـاله و پـنج سـاله بـه      ، ميزانLTxاز 

 در آنـاليز  45.را گزارش كردند% 2/60و % 8/68، %3/81ترتيب 
Lauffer  بيمار با  100و همكارانش ازHEH     ثابـت شـده ميـزان

چه آنهايي كـه درمـان شـده     بقاء پنج ساله براي تمامي بيماران
ميـزان   12.بود% 5/55بودند و چه افرادي كه درمان نشده بودند، 

بيمار بود  11و همكارانش كه شامل  Ben-Haimمجموعه عود در 
% 27هاي درماني مختلـف قـرار گرفتـه بودنـد،      روشكه تحت 

كـه   HEHبراي بيماران مبتلا بـه   LTxپس از ميزان بقاء  43.بود
 HCCداشتند، در مقايسه با بيماراني كـه    IV A بيماري مرحله

، سـه  به طور طبيعـي  45.تر بود در همان مرحله داشتند، مطلوب
وجود  LTxعلت اصلي براي عود تومور و شكست درمان پس از 

دارد كه بايد براي بهبود بيشتر پيامدهاي باليني در نظر گرفتـه  
شـد تومـور   هاي پيش از پيوند، تشديد ر شوند؛ خطا در ارزيابي

هاي ضـد   كننده ايمني و فقدان درمان هاي سركوب تحت درمان
هـاي اخيـر، نتـايج     در سـال  57.سرطان مؤثر پـس از جراحـي  

هاي كبـدي كـه    اميدبخش از بيماران مبتلا به بدخيمي مقدماتي
  Sirolimasقرار گرفتنـد و بـراي سـركوب ايمنـي،      LTxتحت 

   58و48.دريافت كردند، منتشر شده است
بيمار در  253هاي مربوط به بقاء براي  ناليز حاضر، دادهدر آ

قـرار   LTxبيماري كه تحت  101در بين ). 7جدول (دسترس بود 
در يك % 77هاي پيگيري قابل دسترس داشتند،  گرفتند و داده

از % 23در حالي كـه  . ماه زنده بودند 45ميانگين مدت پيگيري 
 ـ 41بيماراني كه يك ميانگين پيگيري   اشـتند، در زمـان  د هماه

ميزان بقاء براي تمـامي بيمـاران   . گزارش، فوت كرده بودند ارائه
ماه در بيمـاراني   38با يك ميانگين مدت مشاهدة  LRxپس از 

در بيمـاراني كـه فـوت     هماه 15كه باقي ماندند و يك ميانگين 
درصد كلي بيمـاراني كـه زنـده ماندنـد، چـه      . بود% 95كردند، 

ا دريافت كردند و چـه افـرادي كـه    رمان آنهايي كه نوعي از در
پس از يك، سه و پنج سال بـه  تحت هيچ درماني قرار نگرفتند، 

هـاي   درمـان ). 3تصـوير  (بود % 1/41و % 8/55، %4/83ترتيب 
هـاي   هاي بقاء را با ميـزان   بهترين ميزان) LRxو  LTx(جراحي 

 هاي بقـاء  ميزان. داشتند% 75و % 5/54بقاء پنج ساله به ترتيب 
پرتو درماني شدند و بيمـاراني  / براي بيماراني كه شيمي درماني 

% 30كه هيچ درماني نگرفتند، به ميزان چشمگيري به ترتيب تا 
  ).3تصوير (كاهش يافت % 5/4و 

  
اي، بقاء كلي يك سـاله، سـه سـاله و پـنج سـاله       ـ اين نمودار ميله۳تصوير 

مانـده بودنـد را نشـان    هاي درماني مختلف زنده  بيماراني كه پس از روش

رزكســيون كبــد و   LRxنشــان دهنــدة پيونــد كبــد،     LTx. دهــد مــي

Chemo/Radio شيمي درماني و يا پرتودرماني است.  

 HEHخوب بوده، بايد توجه داشت كـه   LRxاگر چه نتايج 
در اغلب بيماران، قابل رزكسيون نيست زيرا ماهيت اين تومـور  

 ـ از بـين  . تر كبـد دارد به نحوي است كه تمايل به درگيري منش
در زمـان  % 58بيماراني كه شيمي درماني يا پرتو درماني شدند، 

بـا يـك   % 42ماهـه زنـده ماندنـد و     43يك ميانگين پيگيري 
از بيماراني كـه هـيچ   % 40. ماه فوت كردند 26ميانگين پيگيري 

ماهـه،   32نوع درماني نگرفتند، پس از يك ميـانگين پيگيـري   
 8از بيماران پس از به طور متوسط % 60حال زنده ماندند؛ با اين 

اين نكته قابـل توجـه اسـت كـه در برخـي از      . ماه فوت كردند
بيماراني كه هيچ درماني دريافت نكردند، يك كاهش در انـدازة  

دلايل زير . تومور و پسرفت خودبخودي ضايعات نيز گزارش شد
ــ همگـام بـا    1: ممكن است توضيحي براي اين پديـده باشـند  

هـاي   لتراسيون و تخريب پارانشيم كبـد بـه وسـيلة نـدول    انفي
ر به قطع جريان ـدهد كه منج توموري، فيبروز پيشرونده رخ مي

ــ رشـد تومـور در    2 ،شـود  هاي نئوپلاسـمي مـي   خون سلول
هاي وريدي پورت و هپاتيك موجب محروميـت بيشـتر    سيستم
ــ  3و  1،شود هاي نئوپلاسمي از اكسيژن و مواد غذايي مي سلول

 ـرشـد تومـور را محـدود    بيمار ممكن اسـت  سيستم ايمني  ا ي
امـد  يك پيد، نكروز تومور بر اساس شواهد موجود با نسركوب ك

كـه  ي، در حال)يآمـار  يهرچند بدون معنا( نامطلوب رابطه دارد
 يا هسـته  يناهنجار: ك ماننديولوژيب مشاخص تهاج ينشانگرها

)Nuclear Atypia(وزهـا، مطـابق   تي، نفوذ در كپسول و تعداد م
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اگرچـه تومـور    1.ندارنـد  ينيبـال  يامدهايبا پ يگزارشات ارتباط
رسد كه انتشـار   يابد، به نظر نميگر انتشار يد يتواند به اعضا يم

همان گونـه كـه    داشته باشد، يش آگهيبر پ يريثأت ينئوپلاست
رقابـل  يغ يعير طبين مورد، سيدر ا 20.ن ثابت شده بوديش از ايپ
 ـن يـي ، تعHEH يآگهش يو پ ينيب شيپ  ـ يك همبسـتگ ي ن يب

 ـيو پ ينيبال يا مرحله بنديك يمورفولوژ يبند درجه را  يش آگه
  43و12.سازد يدشوار م

درمـان   ي، ما بـرا  در دسترس يها ز ما و دادهيبر اساس آنال
 ـ HEHماران مبتلا به يب شـنهاد  يرا پ يتميكـرد الگـور  يك روي
،  بافت يشناس بيق آسيد از طرييأپس از ت. )4تصوير ( ميكن يم
 ـا عدم وجـود درگ يود ـكبد و وج يرـيدرگ ةوـنح خـارج   يري

 ـانتخـاب   يبرا يرـيگ ميدر تصم ي، عوامل اصل يكبد ك روش ي
خـارج   يريون بدون درگيوارد قابل رزكسـدر م. هستند يدرمان
عنوان انتخاب اول درمـان تحـت   ه اران را بـميتوان ب ي، م يكبد

LRx ـمـوارد وجـود درگ   يبـرا  يرد درمانـراهب. رار دادـق   يري
در دسترس  يها ورد بحث است و از دادهـار مي، بس يخارج كبد

در مـوارد  . ن كـرد يـي ن درمان را تعيق بهترـيتوان بطور دق ينم
مـار تحـت   ينكـه ب ي، صرف نظر از ا يخارج كبد يرـيوجود درگ

LRx ـ   ريا خيرد يقرار گ   ـ يدرمـان  يمي، ممكـن اسـت ش  يكمك
،  دارند يع كبديوس يريكه درگ يمارانير بد. رديرار گـدنظر قـم
 .اسـت  ين انتخاب درمـان يبهتر LTxكامل با  يومـك هپاتكتي

اگرچـه انجـام   . ستين LTx، رد كننده  يارج كبدـخ يرـيدرگ
ممكن است  .وال استـئورد سـت مين وضعيدر ا يدرمان يميش
 ـا .ور را كنترل كندـتوم ي، رشد خارج كبد ن درمانيا ن نكتـه  ي

 ـمتغ HEH ينير باليه است كه سـتوجقابل   ـر اسـت و از  ي ك ي
 ـ يطولان ءوب با بقاـمطل يارـميب  ـبـدون درمـان تـا     يحت ك ي
 ـيرونده با ـشيعاً پيسر يماريب  ـيك پ  ـ يش آگه م متفـاوت  يوخ

  .است

  
اي ترسيمي و پيشنهادي از راهبردهـاي   ـ اين يك الگوي درختچه۴تصوير 

 HEHدوتليوماي اپيتلوئيـد كبـد   درماني براي بيماران مبـتلا بـه همانژيوان ـ  

شيمي درمـاني  =  Chemoرزكسيون كبد =  LRxبدون =  -با . + = است

TACE =  آمبوليزاسيون شيميائي از طريق شـريانRedio =   پرتـو درمـاني

LTx = پيوند كبد  

 ـدر مورد  يريگ ميتصم ،جه آنكهـينت  يك راهبـرد درمـان  ي
 ـا مار باشد و دريهر ب يد متناسب برايبا HEH يبرا ،  ن مـوارد ي

ها و پاسخ به  ، شدت علائم و نشانه رفتـشيپ يسرعت اختصاص
 ـييممكن است عوامل تع يدرمان يها روش  ريسا  ين كننده مهم
 ينيبـال  ييل فقـدان كارآزمـا  يبه دل. باشند يرـيگ ميتصم يبرا

 يدرمان يها روش يوان نقش قطعـت يحال حاضر نم ، در تصادفي
، از  گـر يد يياز سـو . ن كـرد يـي ف شـده را تع ين توصيش از ايپ

، ممكـن اسـت انجـام     نادر است يماريك بي HEHكه  يياـآنج
. ر نباشـد يپـذ  ، امكـان  تصادفينگر  ندهيآ ينيبال يها ييكارآزما

هـا   داده يتمام يكه حاو يسراسر يها گاه دادهيك پاي يراحـط
) صرف نظـر از درمـان شـان   ( HEHماران مبتلا به يورد بـدر م
 ـ يشـا . شود يشنهاد ميپ اًي، قو باشد ،  يا گـاه داده ين پايد بـا چن
مختلف بهتر مشخص  يدرمان يها روش يها و نقش يعير طبيمس
  .شود
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Abstract: 
 

 
Primary Malignant Hepatic Epithelioid Hemangioendothelioma 

A Comprehensive Review of the Literature with Emphasis on the Surgical Therapy 

Mehrabi. A. MD*, Kashfi. A. MD*, Fonouni. H.R. MD*, Schemmer. P. MD*, Schmied B.M, MD*,  

Hallscheidt P. MD**, Schirmacher P. MD***, Weitz J. MD*, Friess H. MD*, 

Buchler. M.W. MD*, Schmidt. J. MD* 

Introduction & Objective: Malignant hepatic epithelioid hemangioendothelioma (HER) is a rare 
malignant tumor of vascular origin with unknown etiology and a variable natural course. The authors present a 
comprehensive review of the literature on HER with a focus on clinical outcome after different therapeutic 
strategies.  

Materials & Methods: All published series on patients with HEH (n = 434 patients) were: analyzed 
from the first description in 1984 to the current literature. The reviewed parameters included demographic 
data clinical manifestations, therapeutic modalities, and clinical outcome.  

Results: The mean age of patients with HER was 41.7 years and the male-to-female ratio was 2:3. The 
most common clinical manifestations were right upper quadrant pain, hepatomegaly, and weight loss. Most 
patients presented with multifocal tumor that involved both lobes of the liver. Lung peritoneum, lymph nodes, 
and bone were the most common sites of extrahepatic involvement at the time of diagnosis. The most 
common management has been liver transplantation (LTx) (44.8% of patients), followed by no treatment 
(24.8% of patients), chemo-therapy or radiotherapy (21% of patients), and liver resection (LRx) (9.4% of 
patients). The 1-year and 5-year patient survival rates were 96% and 54.5%, respectively, after LTx; 39.3% 
and 4.5%, respectively; after no treatment, 73.3% and 30%, respectively, after chemotherapy or radiotherapy; 
and 100% and 75%, respectively, after LRx.  

Conclusions: LRx has been the treatment of chosen in patients with resectable HER. LTx has been 
proposed as the treatment of choice because of the hepatic muIticentricity of HEH. In addition, LTx is an 
acceptable option for patients, who have HEH with extrahepatic manifestation. Highly selected patients may 
be able to undergo living-donor LTx, preserving the donor pool. The role of different adjuvant therapies for 
patients with HEH remains to be determined. 
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