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Епітеліоїдна гемангіоендотеліома (ЕГЕ) — це 
пухлина судинного ендотеліального походжен-

ня. Її рідкісність та відносно невелика кількість 
описаних клінічних випадків, їх фрагментарність 
обмежили повне розуміння та досконало система-
тизоване знання захворювання. На загал судинні 
пухлини складають спектр пухлин з гемангіомами, 
які становлять собою доброякісну групу; ангіосар-
комами, що належать до протилежної, суто злоякіс-
ної групи; та проміжну групу гемангіоендотеліом 
(ГЕ). ГЕ класифікують на епітеліоїдні, ретиформні, 
композитні, капошіформні (із синдромом Kasabach — 
Merritt або без нього) та веретеноклітинні. Останні 
два типи ГЕ зазвичай мають доброякісний перебіг, 
на відміну від інших типів ГЕ, які розглядають як 
низькоступеневу злоякісну саркому з непередбачу-
ваним прогнозом. ЕГЕ вперше була описана як 
інтраваскулярна бронхоальвеолярна пухлина 
D. H.  Dail та співавторами в 1975 р. [19], а згодом, у 
1982 р., перекласифікована й перейменована 
S. W.  Weiss та F. M. Enzinger [58].

ЕГЕ докладно вивчали K. G. Ishak та співавтори, 
які в 1984 р. описали 32 випадки захворювання 

[30]. Через півтора десятиліття, у 1999 р., 
H. R.  Makhlouf та співавтори повідомили про спо-
стереження найбільшої серії зі 137 випадків [43]. 
ЕГЕ становить собою рідкісну судинну пухлину, 
яка є проміжною за своїми морфологічними риса-
ми та біологічною поведінкою поміж гемангіомою 
та звичайною ангіосаркомою. Наукова література 
повідомляє про випадки ЕГЕ в печінці, легені, 
гастроінтестинальному тракті, голові та шиї, цен-
тральній нервовій системі, судинах, серці та кіст-
ках [16, 19, 22, 26, 29, 34, 40, 52]. Клінічна епідеміо-
логія пухлини та її маніфестація залежать від 
локалізації, але часто ці пухлини уражають осіб 
середнього віку. Найчастіше хвороба розвивається 
у другій і третій декаді життя. G. Kerry та співавто-
ри вважають, що захворювання уражає приблизно 
однакову кількість чоловіків і жінок [31]. Цитоге-
нетичне дослідження показує непостійні результа-
ти, зокрема транслокації t(1;3)(p36.3;q25) і t(10;14)
(p13;q42), а також зміни 11 і 12 хромосом [23]. 
Однак інші автори констатували деякі гендерні 
відмінності: ураження печінки й легень найчастіше 
трапляються в жінок, тимчасом як пухлини кістки 
та м’яких тканин демонструють однаковий стате-
вий розподіл [59]. Клінічні вияви ЕГЕ найчастіше 
зумовлені розміром та масою пухлини. Хоча ЕГЕ 
походить від ендотеліальних клітин, пухлини, які 
походять із периферичних артерій малого розміру, 
описані поодиноко [3, 13, 35, 57]. Наприклад, у 
2009 р. уперше повідомлено про пухлину, що похо-
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дила зі скроневої артерії [20]. Цікаво, що опис 
іншого випадку демонстрував симптоми, які нага-
дували дисемінований васкуліт [13], пов’язаний з 
підвищеною швидкістю осідання еритроцитів.

ЕГЕ — добре диференційована ендотеліальна 
пухлина з непередбачуваною поведінкою. На від-
міну від ангіосаркоми, гістологічна бальна система 
неінформативна щодо передбачення її прогнозу. 
Як наслідок, можливості лікування все ще супе-
речливі. Для видалених пухлин променева [37] та 
інтерферонова терапія можуть бути застосовані з 
метою обмежити зростання неповністю видалених 
клітин [49]. Однак перша може склерозувати кро-
воносні судини.

Таким чином, ЕГЕ — це рідкісні злоякісні пух-
лини судинного походження, які найчастіше залу-
чають м’які тканини й вісцеральні органи, рідше — 
великі вени [43, 45]. ЕГЕ становить собою неоплаз-
му, яка складається з епітеліоїдних ендотеліальних 
клітин, що характеризуються округлою або багато-
кутною формою, значно вираженою еозинофіль-
ною гіаліновою цитоплазмою та наявністю цито-
плазматичних вакуолей і везикулярних ядер. 
Наявний широкий гістологічний спектр поміж 
доброякісною епітеліоїдною гемангіомою та злоя-
кісною епітеліоїдною ангіосаркомою, та ЕГЕ, 
схоже, розташовується посередині цього спектра.

У світовій літературі описано лише 35 випадків 
судинної (венозної) ЕГЕ [38]. Більшість із них — 
печінкові ЕГЕ, які поширюються в нижню порож-
нисту вену [21, 53]. Згідно з G. R. Ferretti [25], 
з-поміж 16 випадків медіастинальної ЕГЕ були 
два випадки в безіменній вені, два випадки в 
непарній вені та два випадки у верхній порожнис-
тій вені (ВПВ).

Пухлинна гістологія не надійна в передбаченні 
клінічного наслідку. У найбільшому дослідженні 
137 випадків печінкової ЕГЕ гістологія пухлини, 
зокрема аналіз нуклеарного поліморфізму та міто-
тичне обрахування, не мала жодної прогностичної 
цінності [43]. Імуногістохімічні дослідження пух-
лини часто показують позитивний результат до 
щонайменше одного ендотеліального маркера 
(фактор, що стосується VIII антигену = factorVIII-
related antigen = FVIII-RAg, CD34, CD31) [43].

Продовжуючи характеристику пухлинного 
залучення ВПВ, варто зазначити, що пацієнти 
часто асимптомні, незважаючи на наявні ознаки 
оклюзивного захворювання, підтвердженого на 
венографії. Пухлини часто виявляють випадково 
під час рентгенологічного дослідження грудної 
клітки [45]. Пухлини характеризуються широким 
діапазоном — від дискретних відокремлених вузлів 
до маси зі злитих вузлів. Діагноз ЕГЕ слід розгля-
дати, коли виявлено кальцифіковану пухлину 
основної центральної вени. Контрастно-посилена 
комп’ютерна томографія (КТ) виявляє округлу 
масу жирового послаблення, яке добре визначаєть-

ся й перекриває просвіт ВПВ [25]. Кавографія 
зазвичай показує зменшений просвіт ВПВ та вели-
кий часточковий заповнювальний дефект. Таким 
чином, контрастно-посилена КТ, верхня кавогра-
фія та позитронна емісійна томографія (ПЕТ) 
корисні для діагнозу та проведення операції. Тіль-
ки хірургічне лікування ЕГЕ підтвердило переваги 
з неоднозначною роллю ад’ювантної хіміотерапії 
та відсутністю терапевтичного ефекту променевої 
терапії стосовно печінкової ЕГЕ [21, 43, 45]. Резек-
ція блоком потрібна для контролю всіх основних 
грудних вен [38]. З інших оперативних особливос-
тей B. Lahon та співавтори вказують, що рекон-
струкція однієї брахіоцефальної вени полегшує 
кровоплин у протезі і тривалу прохідність шунта 
ВПВ [38]. Методологічні особливості анестезіоло-
гічної техніки дають змогу запобігти ускладненням 
сполучення ВПВ: через стегновий центральний 
венозний доступ постійний артеріальний та веноз-
ний тиск підвищується для підтримування фізіо-
логічного артеріовенозного мозкового паренхіма-
тозного градієнта. Після накладання сполучення 
рівень центрального венозного тиску підвищуєть-
ся, тимчасом як рівень середнього артеріального 
тиску (стабілізований уведенням рідини та вну-
трішньовенними вазопресорами) підтримується. 
Період сполучення ВПВ типово має тривати не 
більше ніж 30 хв без використання серцево-
легеневого шунта.

ЕГЕ, що походить із плеври, надзвичайно рідкісна 
[4, 18, 42, 50, 61]. Про чотирнадцятий випадок в 
англомовній літературі повідомили з Кореї у 2007 р. 
[41]. Тобто можливий тільки попередній та орієн-
товний аналіз набутих даних. Відповідно до науко-
вої літератури, плевральна ЕГЕ уражає чоловіків 
похилого віку, що супроводжується певною клініч-
ною симптоматикою [4, 18, 33, 42, 50, 60 — 62]. Вод-
ночас легенева ЕГЕ зазвичай трапляється в жінок 
молодого й середнього віку із білатеральними 
паренхіматозними вузлами. Прогнози щодо трива-
лості очікуваного життя таких пацієнтів варіюють 
від 1 до 15 років [39]. В усіх повідомлених випадках 
дифузної плевральної ЕГЕ пухлини були високоз-
лоякісними та широкометастатичними [42, 61]. 
Плевральна ЕГЕ має агресивний клінічний перебіг 
і поганий прогноз [4, 18, 33, 42, 50, 61, 62]. Діагноз 
плевральної ЕГЕ підозрюють, базуючись на гісто-
логічних рисах, і підтверджують імуногістохімічни-
ми методами. Позитивне пофарбування антивімен-
тиновими антитілами та антифактором VIII, BNH9 
або анти-CD31 антитілами підтверджує діагноз 
[46]. Пофарбування антифактором VIII, BNH9 дає 
змогу з високою достовірністю відрізняти ендотелі-
альні клітини від інших. Негативне антицитокера-
тинове пофарбування виключає пухлини епітелі-
ального походження. Названі методи типові для 
уточнення ЕГЕ будь-якої локалізації, однак бажані 
і для плевральних примітивних пухлин з метою 
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заперечення мезотеліоми або карциноми [46]. При 
плевральній ЕГЕ повна хірургічна резекція, як пра-
вило, неможлива. Ефективне лікування ще не зна-
йдено, хоча C. Pinet та співавтори повідомили про 
випадок агресивної форми плевральної ЕГЕ з 
повною ремісією після лікування карбоплатином із 
етопозидом [50]. Y. J. Lee та співавтори [41] описали 
рідкісний випадок плевральної ЕГЕ, що поширюва-
лася на легеню та кістки у 31-річної жінки. Гістоло-
гічний діагноз був підтверджений як звичайним 
клінічним обстеженням, так й імуногістохімічними 
методами. Унікальність випадку полягала у стабілі-
зуванні хвороби під час четвертого курсу адріамі-
цину, дакарбазину та іфосфаміду з месною, а сама 
хвора жила протягом щонайменше 10 місяців після 
встановлення діагнозу.

Первинна кісткова ЕГЕ охоплює менш ніж 1 % 
злоякісних кісткових пухлин, а випадки появи 
пухлини в ділянці хребта особливо рідкісні [31]: 
зокрема, у 19 випадках ЕГЕ були локалізовані в 
ділянці хребта, з них 5 — у шийному і 8 — у груд-
ному відділі хребта (перші описи випадків дату-
ються 1985 р.).

Кісткова форма ЕГЕ зазвичай маніфестує неспе-
цифічними ознаками та симптомами, найчастіше 
больовими ураженнями, які можуть бути по  в’я за-
ни ми з масою та розміром пухлини, а також пору-
шенням адекватної функції залучених органів. 
Васкулярні або неврологічні симптоми виявля-
ються залежно від розташування. Типова промене-
ва та КТ-візуалізація ЕГЕ, що проростає через 
кістку, виявляє літичне ураження без матриксної 
мінералізації, також може бути видимим кісткове 
експансивне ремоделювання. Суглобова інвазія є 
загальною рисою. Під час проведення контрастно-
посиленого КТ або маг ніт но-резонансної томогра-
фії (МРТ) наявне гомогенне підсилення. Характе-
ристики інтенсивності сигналу на МРТ-знімках 
неспецифічні. Спостерігається інтенсивність сиг-
налу від низької до середньої на Т1-зважених знім-
ках і висока на Т2-зважених знімках. Диференцій-
ний діагноз кісткової форми ЕГЕ під час промене-
вого дослідження необхідно проводити з 
Лангерганс-клітинним гістіоцитозом, гігантоклі-
тинними пухлинами, фіброзною дисплазією, лім-
фомою та метастатичними хворобами [2].

Класифікація злоякісного пухлинного потенці-
алу базується на ступені вазотвірної активності, 
атипії ендотеліальних клітин і частоти мітотичної 
активності як предикторних ознак. Однак на від-
міну від інших агресивних васкулярних пухлин, 
таких як гемангіоендотеліальна саркома або ангіо-
саркома, гістологічна бальна система не корисна 
для передбачення прогнозу кісткової форми ЕГЕ 
[1, 2, 23].

Залучення печінки в пухлину ЕГЕ розглядають 
або як метастаз, або, рідше, як первинну пухлину 
[30]. Про первинну печінкову ЕГЕ вперше повідо-

мили K. G. Ishak та співавтори в 1984 р. [30]. Огляд 
літератури стосовно печінкової ЕГЕ у період від 
1984 до 2012 р. з використанням системи доступу 
PubMed дав змогу виявити приблизно 200 повідо-
млених випадків [11].

Етіологічні чинники печінкової ЕГЕ невідомі, 
хоч вона найчастіше спостерігається в жінок серед-
нього віку. Клінічні вияви неспецифічні [48], тому 
діагностування печінкової ЕГЕ досить складне. 
Ультразвукове дослідження виявляє множинні 
окреслені гіпоехогенні вузлики або дифузно гете-
рогенну ехотекстуру печінки. КТ-сканування пока-
зує множинні окреслені вузлики з виглядом мішені 
або зливну масу зі зниженою щільністю в печінці. 
МРТ візуалізує ураження із сигналом низької 
інтенсивності під час візуалізації в режимі T1 та 
гетерогенний сигнал високої інтенсивності в режи-
мі T2. Периферичне підсилення й тонкий непідси-
лений ободок видимі на гадоліній-посилених МРТ-
знімках [6, 15]. Такі характеристики найчастіше 
означають діагноз метастатичної карциноми.

Нині поширюється використання керованої 
тонкоголкової аспіраційної цитології в діагностиці 
доступних вісцеральних уражень, особливо печін-
кових мас, із допомогою імуногістохімії [28, 44, 55]. 
Диференційний діагноз за цитологією мазка з 
печінкової ЕГЕ може проводитися з гепатоцелю-
лярною карциномою, холангіокарциномою, мета-
статичною карциномою, злоякісною меланомою та 
ангіосаркомою.

Гістопатологічна картина печінкової пухлини 
репрезентує плейоморфні клітини з рідкісними 
багатоядерними гігантськими клітинами. Васку-
лярна природа пухлини може бути видимою тіль-
ки завдяки випадковій клітині, яка демонструє 
інтрацитоплазматичне просвітне утворення, що 
вміщує еритроцит або лейкоцит. Ендотеліальна 
природа пухлинних клітин може бути підтвердже-
на імуногістохімічним виявленням CD31, CD34, 
антигену, що стосується фактора VIII або лектину 
Ulex europeus 1 [55].

Прогноз може широко варіювати: у деяких паці-
єнтів пухлини зростають повільно, в інших розви-
вається форма, що швидко прогресує [32]. Орто-
топна пересадка печінки, імовірно, — єдина надія 
для пацієнтів із печінковою ЕГЕ, оскільки хірургіч-
на резекція неможлива через мультифокальність 
пухлини [48]. Нещодавно з’явилося повідомлення 
про злоякісну ЕГЕ печінки, що була успішно про-
лікована пегильованим ліпосомальним доксорубі-
цином, та метастатичну печінкову ЕГЕ, успішно 
проліковану талідомідом [27, 51]. Однак указані 
випадки унікальні й належать радше до винятків. 
Також було здійснено спробу часткової гепатекто-
мії у зв’язку з пухлиною за умови неможливості 
проведення трансплантації печінки [11].

Сьогодні існують нечисленні описи ЕГЕ, розта-
шованої в серці, а також її можливих ускладнень. У 
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2009 р. в англомовній літературі з’явився перший 
опис ЕГЕ, яка призвела до серцевої тампонади 
[14]. На той час були лише три повідомлення сто-
совно взаємозв’язку поміж ЕГЕ та перикардіаль-
ним випотом. B. T. Lin та співавтори в 1996 р. кон-
статували, що або ЕГЕ, або епітеліоїдна ангіосарко-
ма залучали перикард у 3 із 14 пацієнтів за наяв-
ності клінічної картини, яка симулювала мезотелі-
ому [42]. Пізніше, у 1999 р., R. Bharadwaj та співав-
тори повідомили, що сироватковий СА-125 був 
підвищеним у пацієнтів з ЕГЕ [8], а T. Tansel та 
співавтори у 2005 р. продемонстрували первинну 
серцеву ЕГЕ, яка походила із правого передсердя з 
маніфестацією перикардіального випоту, що повер-
тався, у 2-місячного немовляти [56]. Через рідкіс-
ність [5, 17, 36], судинне походження та повільний 
безболісний перебіг ЕГЕ клініцисти часто конста-
тують складність підтвердження первинного місця 
мультифокальної ЕГЕ.

Перикардіальний випіт сам по собі первинно не 
викликає симптоми, якщо не відбувається тампо-
нада. Диспное (задишка) і грудний біль — мані-
фестні симптоми серцевої тампонади. Тріада Бека, 
яка складається з низького артеріального тиску, 
підвищеного центрального венозного тиску та від-
даленого серцевого тону, — це ключ, який указує на 
серцеву тампонаду [10] і який ми опрацьовуємо 
під час практичних занять при підготовці лікарів 
загальної практики — сімейної медицини на доди-
пломному етапі. При цьому наявність парадок-

сального пульсу, порушення провідної системи 
серця та обсяг перикардіального випоту хоч не ста-
новлять собою абсолютні ознаки серцевої тампо-
нади, але допомагають запідозрити цей діагноз із 
високим ступенем достовірності.

Унікальними є описи сколіозу, що супроводжу-
вав ЕГЕ, яка проростала у плевру та легеню [14]. 
S.  Caruso та співавтори повідомили про ще один 
випадок, коли ЕГЕ походила з печінки [12].

Виявлення кісткових метастазів важливе для 
передбачення прогнозу при ЕГЕ [5]. Доцільність 
застосування 2-фтор-2-дезокси-D-глюкоза ПЕТ 
(ФДГ ПЕТ) при ЕГЕ продемонстрована в літера-
турі [7, 24, 47, 54]. Однак сканування з 99Tc не зна-
йшло застосування (хоча теоретично біфосфат міг 
би абсорбуватися кісткою, яка активно мінералі-
зується): дослідники дійшли висновку, що ФДГ 
ПЕТ чутливіший, ніж кісткове сканування з 99Tc, 
для виявлення кісткового метастазування ЕГЕ 
[14]. Крім того, безболісна пухлина судинно-ендо-
те ліаль ного походження може досягати періос-
тального капіляра спочатку, із певним часовим 
проміжком попередньо до кісткової інвазії. Тому 
доцільно виявляти споживання глюкози такою 
пухлиною з допомогою ФДГ ПЕТ перед кістковим 
скануванням з 99Tc абсорбції біфосфату на тлі 
активного деструктивного процесу в кістці. 
Потрібні подальші дослідження відмінностей 
щодо чутливості між кістковим скануванням із 
99Tc всього тіла та ФДГ ПЕТ при ЕГЕ.
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Редкая васкулярная опухоль различной локализации — 
эпителиоидная гемангиоэндотелиома

В. М. Рудиченко
Национальный медицинский университет имени А. А. Богомольца, Киев

В статье приведен обзор литературы по одной из форм гемангиоэндотелиомы — эпителиоидной, редкой сосудистой 
опухоли, которая является промежуточной по своим морфологическим признакам и биологическому поведению между 
гемангиомой и обычной ангиосаркомой. Научная литература сообщает о случаях эпителиоидной гемангиоэндотелиомы в 
печени, легком, гастроинтестинальном тракте, голове, шее, центральной нервной системе, сосудах, сердце и костях. Опухоль 
является хорошо дифференцированной, эндотелиальной, с непредсказуемым поведением.

Ключевые слова: гемангиоэндотелиома, эпителиоидная, сосудистая опухоль, гемангиома, ангиосаркома.

Rare vascular tumor of different localization —  
epithelioid haemangioendothelioma

V. M. Rudichenko
O. O. Bogomolets National Medical University, Kyiv

The article presents a literature review on one of the forms of haemangioendothelioma — epithelioid, rare vascular tumor, which 
is intermediate between haemangioma and angiosarcoma by its morphological features and biologic behavior. Scientific literature 
informs about cases of epithelioid haemangioendotheliomas in hepar, lung, gastrointestinal truct, head, neck, central nervous system, 
vessels, heart and bones. Tumor is a well-differentiated endothelial one with unpredictable behavior.

Key words: haemangioendothelioma, epithelioid, vascular tumor, haemangioma, angiosarcoma.


