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Введение
Термин гамартома (греч. «σφάλμα» - ошибка) введен 

немецким патологом Е. Альбрехтом в 1904 г. [1]. Гамар-
томы встречаются в легких, гипоталамусе, почках, пече-
ни, желудочно-кишечном тракте и реже в других органах 
у детей и взрослых. В настоящее время их рассматривают 
как опухолеподобные образования, представленные не-
пропорционально развитыми, задержавшимися в своей 
дифференцировке тканями [2, 3]. По гистологической 
структуре принято определять их в зависимости от ис-
ходных тканей – эпителиальные, мезенхимальные, сме-
шанные. В  легких их определяют как хондроматозные, 
сосудистые, лейомиоматозные, фиброзные. В желудочно-
кишечном тракте наиболее часто встречаются эпители-
альные гамартомы – полипы Пейтца-Егерса, ювенильные 
полипы. Значительно менее изученными являются гамар-
томы печени и желчевыводящих путей. 

В современной классификации опухолей и опухоле-
подобных заболеваний печени и желчевыводящих путей 
гамартомы не выделены в самостоятельную рубрику [4, 
5]. Они включены в разные её разделы по гистогенети-
ческому принципу. Фокальная нодулярная гиперплазия 
(ФНГ) печени рассматривается в группе гепатоцеллю-
лярных доброкачественных процессов, билиарные га-
мартомы (БГ)   включены в группу доброкачественных 
холангиоцеллюлярных образований наряду с   кистами 
желчных протоков, реснитчатыми переднекишечными 
кистами. Мезенхимальные гамартомы (МГ) отнесены в 
группу доброкачественных мезенхимальных опухолепо-
добных образований [4, 5].
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ФНГ, которую описывают также как «очаговый 
цирроз», «паренхиматозную гамартому», является самой 
частой, после гемангиом, узелковой патологией печени и 
встречается в 0,8% случаев аутопсий взрослых. 95% ФНГ 
диагностируется у женщин в возрасте 30-40 лет [6, 7]. 

При ультрасонографии органов брюшной полости 
иногда единственным признаком ФНГ является смеще-
ние сосудов, может встречаться гипоэхогенный ободок, 
представленный сдавленными сосудами и паренхимой 
печени. Более информативным является исследование в 
режиме допплеровского сканирования, при котором визу-
ализируется гипертрофированная артерия в центре узла 
[6, 8 ].

Выделяют классический и неклассический вариан-
ты ФНГ. Классическая представлена узлом, состоящим 
из белесоватой ткани до 10 см в диаметре с четкими 
контурами и наличием центрального звездчатого рубца 
с расходящимися фиброзными тяжами, разделяющими 
узел на дольки, и одним или несколькими диспластичны-
ми артериальными сосудами [9]. При микроскопическом 
исследовании отмечаются также нарушение дольковой 
структуры и гиперплазия желчных протоков. Помимо 
этих «больших» критериев обнаруживаются «малые» - 
перисинусоидальный фиброз и расширение синусоидов. 
При неклассическом варианте всегда есть гиперплазия 
протоков, а толстостенные сосуды или нарушение ар-
хитектоники долек может отсутствовать. Достоверным 
считается диагноз при наличии трех критериев. Неклас-
сический вариант ФНГ подразделяют на 3 подтипа: аде-
номатозный гиперпластический, телеангиэктатический 
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и нодулярный гиперпластический с клеточной атипией 
[11-13]. Для дифференциальной диагностики ФНГ со 
злокачественными новообразованиями печени проводят-
ся исследования на альфа-фетопротеин, СА19 и 9, кар-
циноэмбриональный антиген [12]. Характерный диагно-
стический признак – «звездчатый рубец» в центре узла 
– обнаруживается не у всех больных и может встречаться 
также при фиброламеллярном варианте гепатоцеллюляр-
ной карциномы. ФНГ обусловлена наличием сосудистой 
мальформации, описаны случаи ее развития на фоне ка-
вернозной трансформации воротной вены или ее отсут-
ствия [6, 9, 13]. 

Термин «мезенхимальная гамартома» был введен 
Эдмондсоном в 1956 году, который описывал ее как ки-
стозное мезенхимальное поражение,  состоящее в основ-
ном из соединительной ткани и содержащее серозную 
жидкость [14-16]. Ранее  эту патологию обозначали под 
разными названиями –   псевдокистозная мезенхималь-
ная опухоль, лимфангиома, кистозная гамартома, эктазия 
желчных протоков, лимфангиоматоидная опухоль.

МГ занимает третье место после гемангиомы и 
ФНГ среди узловых образований печени. Это редкий 
доброкачественный опухолеподобный процесс, обычно 
проявляющийся в течение первых 2 лет жизни (80% слу-
чаев), однако в крайне редких случаях данная гамартома 
способна к трансформации в недифференцированную 
эмбриональную саркому. Описаны случаи МГ у плодов и  
у взрослых. Соотношение между мужчинами и женщи-
нами составляет 3: 2. Правая доля поражается чаще, чем 
левая (6:1) [5-18].

Широкое внедрение в практику УЗИ и КТ привело к 
возрастанию частоты выявления  гамартом в целом, в том 
числе и МГ. При ультразвуковом исследовании патология 
описывается как несколько гипер- или гипоэхогенных об-
ластей. Внешний вид на КТ состоит из множества нере-
гулярных областей, которые обычно не усиливаются при 
использовании контраста. При магнитно-резонансной 
томографии (МРТ) гамартомы являются гипоинтенсив-
ными на T1-взвешенных   и гиперинтенсивными на T2-
взвешенных изображениях.  МРТ в динамике отображает 
медленное изменение перфузионного рисунка в узлах 
[18-24].

Макроскопически МГ представляют собой неболь-
шие  множественные сероватые узелки, нередко с кисто-
образованием [21-23]. Этим обусловлено их сходство  с 
врожденным фиброзом печени, сочетание с  кистами пе-
чени и холедоха, болезнью Кароли, поликистозом почек, 
медуллярной губчатой почкой. Выделяют солидный, ки-
стозный, солидно-кистозный варианты [23, 24]. Микро-
скопически солидная МГ состоит из веретенообразных 
клеток (миофибробластов) с выраженным миксомато-
зом стромы. Обнаруживаются также желчные протоки 
различных размеров и тяжи гепатоцитов по периферии, 
иногда выявляются хаотично расположенные участки 
экстрамедуллярного гемопоэза. Кистозный вариант ха-
рактеризуется наличием полостей без эпителиальной 
выстилки, диаметр их может достигать 30 см. Солидно-
кистозный вариант представлен участками солидного 

строения и мультилокулярными кистами. Узлы, как пра-
вило, окружены соединительной тканью с диспластич-
ными сосудами и островками гепатоцитов [21, 24].

У некоторых пациентов с МГ повышен уровень 
альфа-фетопротеина [20]. Цитогенетически эти опухоли 
характеризуются транслокациями хромосом 19q13.4 [24]. 
С появлением недавних сообщений о специфических 
транслокациях хромосомы 19 и обнаружении некоторых 
ультраструктурных и гистологических признаков, ука-
зывающих на связь между мезенхимальной гамартомой 
и недифференцированной (эмбриональной) саркомой 
печени,  было высказано предположение о том, что ме-
зенхимальная гамартома может быть неопластическим 
поражением с неопределенным злокачественным потен-
циалом [19, 23]. 

МГ рассматриваются как результат нарушений диф-
ференцировки эмбриональных дуктальных пластинок, 
гепатоцитов и соединительной ткани на ранних этапах 
дифференцировки элементов печеночного дивертикула. 

БГ впервые были описаны Московитцем в 1906 году 
в качестве аберрантных желчных протоков [25]. Билиар-
ные гамартомы, как правило, обнаруживаются случайно 
при аутопсии в 0,69%-5,6% случаев [26].

При ультрасонографии БГ представлены несколь-
кими небольшими областями высокой и низкой эхоген-
ности. МРТ-холангиография является лучшим методом 
визуализации для диагностики гамартом желчных прото-
ков, так как она позволяет дифференцировать различные 
формы дилатации желчного протока: болезнь Кароли, 
дилатацию с формированием кист, а также обнаружить 
наличие внутрипеченочной холангиокарциномы или ме-
тастазов опухолей различных локализаций в печени [26, 
27].

Макроскопически БГ обнаруживаются в виде се-
роватых хаотично расположенных под капсулой узелков 
диаметром от 0,1 до 1,0 см [27-30]. Микроскопически 
БГ характеризуется наличием умеренно расширенных 
желчных капилляров  различных размеров, включая ка-
нальцы Геринга, которые окружены фиброзной стромой 
[27, 31]. Описаны случаи трансформации БГ в холанги-
окарциному [29-33]. Ультрасонография и компьютерная 
томография не позволяют дифференцировать БГ и мета-
стазы рака в печень. Окончательный диагноз возможен 
при использовании Т2-взвешенных изображений МРТ и 
биопсии печени [32-35]. 

Среди опухолеподобных процессов выделяют так-
же одиночные и множественные внутрипеченочные не-
паразитарные кисты  и поликистоз печени. 

Макроскопически солитарные кисты имеют сфери-
ческую или овоидную форму, однополостные, без пере-
городок. Их размеры различны- от нескольких миллиме-
тров до 20 сантиметров. Описаны случаи множественных 
солитарных кист печени. В отличие от поликистоза они 
разделены участками печеночной ткани и крайне редко 
занимают более 50% паренхимы печени [36, 37].

 Как правило, кисты выстланы кубическим или 
уплощенным билиарным (кубическим, цилиндрическим) 
эпителием, изредка – многослойным плоским эпители-
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ем. Капсула представлена соединительной тканью раз-
личной толщины. В случаях нагноения кисты содержат в 
просвете гнойный экссудат, а в стенке – воспалительный 
инфильтрат, представленный нейтрофильными грануло-
цитами с примесью лимфоцитов и макрофагов. Кроме 
того, в стенках кист нередко выявляются конгломераты 
сосудов различных типов с признаками дисплазии. В слу-
чаях поликистоза в ткани печени определяются полости 
различных размеров с выстилкой однослойным кубиче-
ским эпителием, разделенные соединительнотканными 
прослойками [37-42]. Характерным является обнаруже-
ние в стенках и вблизи кист в паренхиме печени скопле-
ний малодифференцированных клеток, элементов эмбри-
ональных дуктальных пластинок [36, 45].  

Крайне редким вариантом солитарных кист печени 
являются кисты с четырехслойной стенкой, которая пред-
ставлена цилиндрическим мерцательным эпителием, рых-
лой соединительной тканью, пучками гладкомышечных 
клеток различной толщины и фиброзной капсулой [46]. В 
прилежащих к кистам участках ткани печени располага-
ются, как правило, комплексы фон Мейенбурга с элемен-
тами первичных билиарных цилиндров, мелкие печеноч-
ные дольки, конгломераты расширенных сосудов. Нeредко 
наблюдаются признаки портальной гипертензии, обуслов-
ленной грубым фиброзом портальных трактов, капилля-
ризацией синусоидов, фиброзом стенок центральных вен.  

Первое описание кист с четырехслойной стенкой 
принадлежит Freidreich (1857 г.), который предполо-
жил их дизонтогенетическую природу [47]. Wheeler и 
Edmondson (1984 г.) считали, что они развиваются из от-
деленного печеночного дивертикула или из мигрирующих 
зачатков первичной кишки, попавших в печень на ранних 
этапах формирования передней кишки. Они предложили 
называть такие кисты «ciliated hepatic foregut cysts» - рес-
нитчатые печеночные переднекишечные кисты (РППК) и 
предположили, что бронхиальные и пищеводные кисты 
имеют то же происхождение, что и переднекишечные ки-
сты [48-50]. Наличие хрящей и респираторных желез в 
совокупности с мерцательным эпителием в стенке опре-
деляет бронхогенную кисту, а особенности структуры 
слизистой оболочки и наличие гладкомышечного   слоя 
предполагают тонкокишечную дифференцировку [47-
50]. Данные кисты являются редкой мальформацией и 
обычно являются солитарными, однокамерными [49]. К 
настоящему времени в мировой литературе описано 112 
наблюдений РППК [50].

При обнаружении гамартом необходимо учитывать 
особенности эмбриогенеза гепатобилиарной системы. 

Печень с системой протоков и желчный пузырь 
развиваются из пузырно-печеночного дивертикула вен-
трального отдела энтодермы переднего отдела первичной  
кишечной трубки. Печень начинает развиваться с 4-ой 
неделя внутриутробного периода. Из проксимального 
отдела дивертикула формируются будущие желчные про-
токи, из дистального - печеночные трабекулы [3]. Быстро 
размножающиеся энтодермальные клетки краниальной 
части (pars hepatica) внедряются в мезенхиму брыжейки. 
Мезодермальные листки брюшной брыжейки по мере 

роста печеночного дивертикула формируют соедини-
тельнотканную капсулу печени с ее мезотелиальным по-
кровом и  портальные тракты, а также соединительнот-
канную основу внутрипеченочных желчных протоков. 
На 6-й неделе становятся заметны просветы печеночных 
трабекул - «желчные капилляры» [3, 16, 35, 44-50]. В ме-
сте слияния протоков каудальная часть первичного выро-
ста дивертикула расширяется, образуя закладку желчного 
пузыря, которая быстро удлиняется, принимая форму ме-
шочка. Из узкой проксимальной части этой ветви дивер-
тикула развивается пузырный проток, в который откры-
вается множество печеночных протоков [50].

Из участка первичного дивертикула между местом 
впадения печеночных протоков и двенадцатиперстной киш-
кой развивается общий желчный проток - холедох. Дисталь-
ные быстро размножающиеся участки энтодермы ветвятся 
по ходу брыжеечных вен ранних эмбрионов, пространства 
между печеночными балками формируют лабиринт синусо-
идов, количество соединительной ткани невелико [47].

На процесс внутриутробного развития печени боль-
шое влияние оказывает формирование у 4-6-недельного 
эмбриона человека филогенетически более позднего, 
чем желточный, аллантоисного круга кровообращения. 
Развитие системы кровообращения печени оказывает су-
щественное влияние на дифференцировку всех отделов 
гепатобилиарной системы, о чем свидетельствует неред-
кое обнаружение различных вариантов дисплазий арте-
риальных и венозных сосудов вблизи или среди тканевых 
компонентов гамартом [2, 43, 47]. 

Патогенез ФНГ  рассматривается в настоящее вре-
мя как реактивная гиперплазия в результате  локальных 
аномалий сосудов. Нередкое обнаружение сосудистых 
мальформаций воротной вены у этих пациентов свиде-
тельствует об  их общем морфогенезе [15, 17]. 

БГ рассматривается как результат аномального раз-
вития внутрипеченочных желчных протоков (Longmire 
et al., 1971). Широкое распространение получила также 
теория, рассматривающая БГ в качестве одного из вари-
антов  мальформации дуктальной пластинки [27]. Суще-
ствуют предположения что БГ развиваются из гиперпла-
зированного эпителия желчных протоков, поскольку БГ 
часто сочетается с поликистозной болезнью печени и по-
чек [26-33, 35].

Заключение
Современная классификация опухолей и опухоле-

подобных процессов печени построена по гистогенети-
ческому принципу. Гамартомы включены в различные её 
разделы. Однако в их морфогенезе существенную роль 
играют различные нарушения эмбриогенеза, включаю-
щие персистенцию или нарушение ремоделирования эм-
бриональных дуктальных пластинок, которые являются 
важным звеном в формирования гамартом наряду с на-
рушением дифференцировки других тканей различных 
отделов печеночно-пузырного дивертикула переднего 
отдела первичной кишки. На фоне гамартом могут раз-
виваться злокачественные опухоли печени и билиарного 
тракта.■

Alex
Записка
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