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Внутрипеченочная холангиоцеллюлярная карцинома холангиобластного типа – редкая, крайне злокачествен-

ная опухоль печени. В настоящее время в мире описано всего 6 клинических наблюдений. Приведены основ-

ные характеристики опухоли, способы ее диагностики и лечения пациентов по данным литературы. 

Представлено клиническое наблюдение пациента с внутрипеченочной холангиоцеллюлярной карциномой 

холангиобластного типа. Течение заболевания осложнилось опухолевым тромбозом левой печеночной и ниж-

ней полой вен с флотацией тромба в правом предсердии. В статье описаны этапы диагностики заболевания 

и хирургического лечения пациента, что расширяет представление врачей о тактике ведения таких больных. 

Учитывая редкость новообразования, каждое освещенное в научной литературе клиническое наблюдение 

представляет научную ценность и практический интерес.
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Cholangioblastic variant of intrahepatic cholangiocarcinoma is a rare, extremely malignant liver tumor. Currently, 

only six clinical cases have been described worldwide. Following the bibliographic research, the authors of the paper 

introduced main features of the tumor, methods of its diagnosis and treatment. A clinical observation of a patient with 

cholangioblastic variant of intrahepatic cholangiocarcinoma is presented. The course of the disease was complicated 

by tumor thrombosis of the left hepatic and inferior vena cava with thrombus flotation in the right atrium. The paper 

describes the stages of the disease diagnosis and surgical treatment of the patient, providing insight into the patient 

surveillance in such cases. Given the low incidence of such neoplasms, each clinical case reported in the scientific 

literature is of great value and practical interest.
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Внутрипеченочная холангиоцеллюлярная 
карцинома (ВПХЦК) является вторым по часто-
те первичным злокачественным новообразова-
нием печени. Опухоль отличается агрессивным 
течением, исходит из внутрипеченочных желч-
ных протоков. На долю заболевания приходится 
10–20% наблюдений впервые диагностирован-
ного рака печени [1]. Хирургическое лечение 
ВПХЦК является единственным методом, по-
зволяющим увеличить продолжительность 
жизни больных. Только 20–25% впервые выяв-
ленных ВПХЦК являются резектабельными. 
Общая трехлетняя выживаемость больных после 
хирургического лечения достигает 45–60%, 
медиана  выживаемости оперированных больных 
составляет 18–30 мес, неоперированных паци-
ентов – 7–12 мес. Заболевание отличается боль-
шим риском рецидива после хирургического 
лече ния [2].

Считают, что ВПХЦК, в отличие от других 
вариантов холангиоцеллюлярной карциномы, 
имеет двойственное происхождение и развива-
ется из различных клеток-предшественников. 
При этом клетками-предшественниками ВПХЦК 
могут быть как холангиоциты, так и гепатоци-
ты. В одном из исследований было установле-
но, что нарушение сигнального пути Notch 
приводит к преобразованию нормальных гепа-
тоцитов в злокачественные холангиоциты [3]. 
В 90–95% наблюдений ВПХЦК представ лена 
аденокарциномой билиарного типа различной 
степени дифференцировки. Описаны и редкие 
варианты ВПХЦК: аденосквамозный, плоско-
клеточный, перстневидноклеточный, муциноз-
ный, анапластический, холангиобластный [4]. 
Редкие варианты ВПХЦК трудно дифференци-
ровать от других первичных опухолей печени, 
в частности от гепатоцеллюлярной карциномы. 
Также для пациентов с такими новообразова-
ниями не разработаны эффективные способы 
лечения вследствие недостаточного понимания 
их молекулярно-биологических характеристик. 
Сведения об опухолевых тромбах при холангио-
бластной карциноме в литературе отсутствуют.

Приводим клиническое наблюдение.

Пациент 38 лет госпитализирован в онкологиче-

ское отделение хирургических методов лечения ФГБУ 

“НМИЦ хирургии им. А.В. Вишневского” 7.06.2021. 

Диагноз: гепатоцеллюлярный рак левой доли печени 

T3N0M0. При осмотре предъявлял жалобы на распи-

рающую ноющую боль в верхних отделах живота, 

прогрессирующее увеличение объема живота, потерю 

12 кг массы за 2 мес. Считал себя больным с марта 

2021 г.: после кратковременного невыраженного 

боле вого приступа отметил появление постоянной 

ноющей боли в правом подреберье, прогрессивное 

похудание. Госпитализирован в стационар по месту 

проживания (24–30.05.2021). При УЗИ и КТ органов 

брюшной полости выявлена опухоль левой доли пе-

чени. При ЭГДС и колоноскопии патологических 

изменений не выявлено. Пункционная биопсия ново-

образования печени под контролем УЗИ, гистологиче-

ское и иммуногистохимическое (ИГХ) исследование – 

солидная злокачественная опухоль печени, дифферен-

циальный диагноз между нейроэндокринной 

опухолью, метастазом эпителиальной опухоли желу-

дочно-кишечного тракта и гепатоцеллюлярной карци-

номой. Материалы МСКТ (CD) были консультирова-

ны. В паренхиме левой доли крупное гиперваскуляр-

ное образование с зонами некроза, 15 × 21 × 26 см 

(рис. 1а, б). Печень увеличена, краниокаудальный 

размер правой доли 22 см. В структуре образования 

левая и средняя печеночная вены тромбированы. 

Опухолевый тромб в нижней полой вене (НПВ), не 

доходит до правого предсердия (рис. 1в). Печеночный 

сегмент НПВ сдавлен образованием. Левая ветвь 

ворот ной вены в структуре инфильтрата. Опухоль 

кровоснабжается из левой печеночной артерии 

(рис. 1г), при контрастном усилении гетерогенно на-

капливает контрастный препарат в артериальную 

фазу с дальнейшим его вымыванием в венозную 

и отсро ченную фазы. Окружена псевдокапсулой, 

контрастирующейся в венозную и отсроченную фазы. 

Образование тесно прилежит к стенкам тела желудка, 

клетчатка не видна, просвет желудка деформирован, 

оттеснен образованием. Опухоль прилежит к стенкам 

желчного пузыря, клетчатка не выявлена. Ствол во-

ротной вены, портоспленальный конфлюенс, селезе-

ночная вена сдавлены на уровне новообразования. 

Внутри-, внепеченочные желчные протоки не расши-

рены. Желчный пузырь без особенностей, общий 

желчный проток до 5 мм. Заключение: гигантское 

гиперваскулярное новообразование в левой доле 

печени (гепатоцеллюлярный рак); магистральные 

сосуды в структуре инфильтрата; опухолевый тромб 

в НПВ, не доходящий до правого предсердия; также 

выявлены гепато- и спленомегалия, конкременты 

в чашечках обеих почек. При госпитализации общее 

состояние удовлетворительное. Нормотермия. 

Кожный покров умеренно бледный, чистый. В легких 

дыхание везикулярное, хрипов нет. ЧДД 16 в мин. 

Тоны сердца приглушены, ритмичны. ЧСС 68 в мин, 

АД 125 и 80 мм рт.ст. Живот значительно увеличен 

в объеме, неправильной формы за счет выбухания 

передней брюшной стенки в эпигастрии, мезогаст-

рии, левом подреберье, где определяется крупная 

плотная бугристая опухоль 20 × 20 см. Пальпация 

живота в области образования выраженно болезнен-

ная. Перитонеальных симптомов нет. Пациент обсле-

дован. В клиническом анализе крови гемоглобин 

112,9 г/л, гематокритное число 36,4, СОЭ 51 мм/ч. 

Параметры биохимического анализа крови, коагуло-

граммы, анализа мочи, уровень СА 19-9, АФП, РЭА – 

в пределах допустимых значений. Выполнено УЗИ. 

В брюшной полости, в забрюшинной клетчатке, 

в малом тазу свободной жидкости нет. Печень вы-

раженно увеличена. Переднезадний размер правой 
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доли 117,0 мм, контуры четкие, ровные, структура 

паренхимы печени диффузно уплотнена. Левая доля 

полностью замещена солидным новообразованием 

порядка 23,9 × 17,2 × 29,5 мм, имеющим неоднород-

ную плотность. При дуплексном сканировании ги-

перваскулярное, определяются артерии с низкорези-

стентным кровотоком, прослеживаемые от левой 

ветви собственной печеночной артерии, и вены 

(рис. 2а). Вены расположены преимущественно по-

верхностно, диаметр до 10 мм, ход их извит. 

Пристеночный тромбоз срединной печеночной вены. 

Образование вплотную прилежит к НПВ. Создается 

впечатление, что вены, участвующие в кровоснабже-

нии опухоли, сливаются в НПВ, просвет которой 

сдавлен. В просвете НПВ плотные массы, прослежи-

ваемые ретроградно до правого предсердия в виде 

двух головок с распространением на полость – 

не менее 10 мм в полости (рис. 2б). Просвет вены 

окрашивается при цветовом картировании отдельны-

ми фрагментами. Ниже уровня почечных вен также 

выявлены тромботические массы, просвет не окра-

шивается. Левая ветвь воротной вены и левая пече-

ночная вена не видны. Образование сдавливает две-

надцатиперстную кишку и желудок. Заключение: 

гипер васкулярная опухоль левой доли печени; опухо-

левый тромб НПВ, распространяющийся в левое 

предсердие, ниже почечных вен практически окклю-

зирующий; гепато- и спленомегалия; диффузные из-

менения паренхимы поджелудочной железы; мочека-

менная болезнь. Выполнена ЭхоКГ. Отмечено невы-

раженное увеличение размеров предсердий. 

Митральная регургитация 1-й степени. Трикус пи-

дальная регургитация 1–2-й степени. Транстрикус-

пидальный кровоток не нарушен. Сброса крови нет. 

В полости правого предсердия в проекции НПВ 

округ лое, умеренно гиперэхогенное подвижное об-

разование 18 × 23 мм, выступающее в полость правого 

предсердия на 15 мм (рис. 3). Клинический диагноз: 

гепатоцеллюлярный рак левой доли печени T3N0M0; 

опухолевый тромбоз срединной печеночной и НПВ 

с флотацией тромба в правом предсердии. Тактика 

лече ния была определена онкологическим консилиу-

Рис. 1. Компьютерные томограммы. Новообразование левой доли печени: а – опухоль (указана стрелкой) в коронар-
ной плоскости; б – опухоль (указана стрелкой) в сагиттальной плоскости; в – головка тромба в НПВ (указана стрел-
кой) не доходит до правого предсердия, венозная фаза исследования; г – кровоснабжение опухоли из левой ветви 
собственной печеночной артерии, артериальная фаза исследования.

Fig. 1. CT scans. Neoplasm of left hepatic lobe: а – tumor (arrow) in the coronary view; б – tumor (arrow) in the sagittal view; 
в – head of thrombus in left hepatic and inferior vena cava (IVC) (arrow) does not reach right atrium, the venous phase of the 
study; г – blood supply to the tumor from left branch of proper hepatic artery, arterial phase of the study.

г

а
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мом. От пункционной биопсии решено воздержаться, 

принято решение о выполнении оперативного вме-

шательства. Пациент был планово оперирован 

29.06.2021. Объем операции – левосторонняя геми-

гепатэктомия, холецистэктомия, тромбэктомия из 

НПВ и правого предсердия в условиях искусственно-

го кровообращения. После срединной и двухподре-

берной лапаротомии установлено, что полноценная 

ревизия органов брюшной полости невозможна ввиду 

больших размеров опухоли. В II–IV сегментах печени 

плотная бугристая опухоль 40 × 40 × 30 см вишневого 

цвета с белесоватыми участками, выраженно васкуля-

ризована. Опухоль в рану не выводится. Выполнен 

поперечный доступ, установлены ретракторы. 

Опухоль заполняет практически весь верхний этаж 

брюшной полости, смещает правую доли печени 

кзади. Правая доля не изменена. На печеночно-две-

надцатиперстную связку наложен турникет. С техни-

ческими трудностями выделен инфраренальный 

отдел НПВ, наложен турникет. Интраоперационная 

чреспищеводная ЭхоКГ. В полости правого предсер-

дия округлое, умеренно гиперэхогенное, малопод-

вижное образование, выступающее в полость правого 

предсердия на 20 мм. Транстрикуспидальный крово-

ток не нарушен. Выполнены срединная стернотомия, 

перикардиотомия (рис. 4а). Канюлированы восходя-

щая аорта и верхняя полая вена (взята на держалки). 

Канюлирована общая бедренная вена слева, приток 

по ней удовлетворительный. Начато искусственное 

кровообращение. Отжата верхняя полая вена. 

Вскрыто правое предсердие (рис. 4б). В устье НПВ – 

опухолевый тромб. Тромб фрагментирован и удален 

из правого предсердия. Окклюзирована тромбом 

левая печеночная вена, тромб удален, устье ушито из-

нутри. Атриорафия. Снят зажим с верхней полой 

вены. Отлучение от искусственного кровообращения 

без особенностей. В дальнейшем выполнена тоталь-

ная сосудистая изоляция печени – взяты на турникет 

желудочно-двенадцатиперстная связка, подпеченоч-

ный отдел НПВ выше почечных сосудов и надпече-

ночный отдел НПВ интраперикардиально. С помо-

щью УЗИ намечена проекция средней печеночной 

вены. В воротах печени перевязка левой печеночной 

артерии и воротной вены невозможна. На держалку 

взят общий ствол средней и левой печеночных вен. 

Фиссуральным доступом выделена левая ножка пече-

ни. Перевязана левая печеночная артерия. Левая во-

ротная вена пережата, перевязана дважды и пересече-

на. Перевязан и прошит левый долевой проток. После 

надсечения глиссоновой капсулы кнутри от средней 

печеночной вены выполнена левосторонняя гемиге-

патэктомия (рис. 5) с применением гармонического 

скальпеля, биполярной коагуляции. После удаления 

препарата отмечено выраженное кровотечение из 

Рис. 2. Ультразвуковые сканограммы. Солидная опухоль неоднородной плотности с мелкими полостями: а – режим 
ЦДК, множественные внутриопухолевые сосуды; б – опухоль (TUMOR) сдавливает НПВ, в просвете которой тромб 
(TR IVC), распространяющийся в правое предсердие (указан стрелкой).

Fig. 2. Ultrasound scans. Solid tumor of heterogeneous density with small cavities: а – CDI mode (Color Doppler Imaging), 
multiple intratumoral vessels; б – tumor compresses IVC with thrombus in lumen (TR IVC), spreading to the right atrium 
(arrow). 

а б

TUMOR

TR IVC

Рис. 3. Эхосканограмма. Флотирующий тромб в левом 
предсердии (указан метками).

Fig. 3. Ultrasonic scan. Flotating thrombus in left atrium 
(marks). 
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среза правой доли печени, которое остановлено про-

шиванием, перевязкой и клипированием сосудистых 

структур. Интраоперационное УЗИ: правая печеноч-

ная артерия и вена проходимы, в инфраренальном 

отделе НПВ признаков тромбоза не выявлено. Общее 

время пережатия печеночно-двенадцатиперстной 

связки – 25 мин, общее время тотальной сосудистой 

изоляции печени – 17 мин. Кровопотеря 25 л, возвра-

щено с помощью аппарата Sell Saver – 20 л. Перелито 

эритроцитарной массы 9 доз, свежезамороженной 

плазмы и криопреципитата 21 доза, тромбоконцен-

трата 3 дозы. Выполнено гистологическое и иммуно-

гистохимическое исследование. Опухоль состояла из 

двух различных компонентов – солидного и желези-

стого. Железистый компонент опухоли представлен 

небольшими клетками с округлыми ядрами и неболь-

шим количеством цитоплазмы (рис. 6а). Солидный 

компонент опухоли построен из умеренно поли-

морфных клеток с небольшим количеством цито-

плазмы и овоидными крупными гиперхромными 

ядрами (рис. 6б). Структуры опухоли расположены в 

рыхлой десмопластической строме с большим числом 

сосудов. Морфологическая картина холангиобласт-

ного варианта холангиоцеллюлярного рака левой 

доли печени 32 × 25 × 13 см с венозной инвазией, 

обра зованием опухолевого тромба в просвете левой 

печеночной вены, НПВ. В крае резекции вены струк-

туры опухолевого тромба. В крае резекции печени 

без элементов опухоли. Образование в большом 

сальнике также представлено структурами холангио-

карциномы аналогичного строения. Выполнено 

ИГХ-исследование. Обнаружена экспрессия Beta-

Рис. 4. Интраоперационные фото. Этапы операции: а – общий вид операционного поля; б – этап вскрытия правого 
предсердия.

Fig. 4. Intraoperative images. Surgery steps: а – general view of surgical site; б – opening the right atrium.

Рис. 5. Макрофото. Новообразование левой доли печени: а – общий вид; б – опухоль на разрезе.

Fig. 5. Macroimage. Neoplasm of left hepatic lobe: а – general view; б – tumor on the section. 

а б

ба

ОПУХОЛЬ

СЕРДЦЕ
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Catenin (клон 14, CellMarque) – выраженная мем-

бранная; PanCytokeratin (клон AE1/AE3 (рис. 7), 

CellMarque) – выраженная цитоплазматическая; 

Vimentin (клон V9, DAKO) – цитоплазматическая 

в части клеток; Inhibin-α (клон R1, CellMarque) – вы-

раженная цитоплазматическая в части клеток; 

Synaptophysin (клон MRQ-40, CellMarque) – слабая 

цитоплазматическая в отдельных клетках; CD99 

(клон 12E7, DAKO) – умеренная цитоплазматическая 

в части клеток; Cytokeratin 19 (клон A53-B1/A2.26, 

CellMarque) – выраженная цитоплазматическая 

в части клеток; Ki67 (клон SP6, CellMarque) – выра-

женная ядерная в 40% клеток; HENT1 (клон SP120, 

SPRING) – диффузная выраженная мембранно-

цито плазматическая; COX2 (клон SP21, CellMarque) – 

очаговая (порядка 70%) выраженная цитоплазматиче-

ская. При молекулярно-генетическом профилирова-

нии опухоли не выявлено мутаций в генах KRAS, 

NRAS, BRAF, ERBB2, FGFR, NTRK, а также микро-

сателлитной нестабильности. Послеоперационный 

период осложнился острой печеночной и почечной 

недостаточностью, разрешившейся на 5-е сутки в ре-

зультате применения экстракорпоральных методов 

детоксикации (гемофильтрации). С первых же суток 

отмечено выделение желчи по страховочному дрена-

жу (желчный свищ) до 200 мл. В связи с этим 

20.07.2021, на 24-е сутки после операции выполнили 

ЭРХПГ, папиллосфинктеротомию. Выделение желчи 

по страховочному дренажу уменьшилось до 60 мл, 

однако полностью не прекратилось. При контроль-

ном УЗИ органов брюшной полости в зоне резекции 

печени зона инфильтративных изменений; были 

выяв лены признаки локального холангита в прото-

ках VIII сегмента печени. Выписан на 48-е сутки 

(на 36-е сутки после операции) в удовлетворитель-

ном состоянии с функционирующей холангиосто-

мой. Учитывая молодой возраст пациента, объем 

оперативного вмешательства (R1), результат гисто-

логического и ИГХ-исследований (редкий морфоло-

гический тип опухоли), рекомендовали адъювантную 

химиотерапию по схеме GEMCIS. Больной получил 

не более 3 курсов химиотерапии, что связано с дли-

тельно сохраняющимся желчным свищом. Через 

3 мес после операции выполнена КТ. Печень пред-

Рис. 6. Микрофото. Холангиобластный вариант холангиоцеллюлярного рака левой доли печени: а – железистый ком-
понент опухоли представлен небольшими клетками с округлыми ядрами и небольшим количеством цитоплазмы, 
структуры опухоли расположены в рыхлой десмопластической строме; ув. ×200; б – солидный компонент опухоли 
построен из умерено полиморфных клеток с небольшим количеством цитоплазмы и овоидными крупными гипер-
хромными ядрами, в строме опухоли множество сосудов; ув. ×400; окраска гематоксилином и эозином.

Fig. 6. Microimage. Cholangioblastic cholangiocarcinoma of left hepatic lobe: а – glandular component of tumor is represented 
by tiny cells with rounded nuclei and a small amount of cytoplasm, tumor structures are located in a loose desmoplastic stroma; 
×200; б – solid component of tumor consists of moderately polymorphic cells with a small amount of cytoplasm and ovoid large 
hyperchromic nuclei, tumor stroma is full of vessels; ×400; staining with hematoxylin and eosin. 

а б

Рис. 7. Микрофото. Экспрессия общего цитокератина (клон AE1/AE3) при ИГХ-исследовании: а – клетками солид-
ного компонента опухоли; б – клетками железистого компонента опухоли. Ув. ×200, DAB.

Fig. 7. Microimage. Expression of total cytokeratin (clone of AE1/AE3) in immunohistochemical examination: а – cells of solid 
component of tumor; б – cells of glandular component of tumor. ×200, DAB. 

а б
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ставлена культей, краниокаудальный размер 20 см. 

Контуры печени четкие, неровные. Усредненные по-

казатели плотности паренхимы печени в нативную 

фазу исследования 55 ед.H. По линии резекции ги-

перваскулярный участок 65 × 45 × 75 мм, аналогич-

ный участок на уровне SI до 43 × 35 мм, интенсивно 

накапливает контрастный препарат и выделяет в ве-

нозную фазу (рис. 8). В зоне печеночно-двенадцати-

перстной связки выявлен лимфоузел до 12 мм. 

Заключение: состояние после левосторонней геми-

гепатэктомии, холецистэктомии, тромбэктомии из 

НПВ и правого предсердия в условиях искусственно-

го кровообращения от 29.06.2021; рецидив холангио-

целлюлярного рака. Лимфаденопатия. Пациент скон-

чался в феврале 2022 г. – через 8 мес после операции 

на фоне диссеминации опухолевого процесса.

Печеночная аденокарцинома, экспрессирую-
щая ингибин, была впервые описана в 2005 г. 
у молодой пациентки, принимавшей оральные 
контрацептивы. Авторы сочли это наблюдение 
уникальным и предположили, что опухоль может 
представлять собой редкий вариант холангио-
карциномы, экспрессирующей ингибин [5]. 
В 2017 г. был описан новый гистологический 
вариант ВПХЦК, ныне классифицируемый как 
холангиобластный вариант внутрипеченочного 
холангиоцеллюлярного рака. Сначала он был 
диагностирован как нейроэндокринная опухоль 

у трех пациенток молодого возраста [6]. В на-
стоящее время известно о 6 таких наблюдениях 
[5–8], два последних – у мужчин.

В этой работе представили первое зареги-
стрированное в РФ клиническое наблюдение 
холангиобластного варианта ВПХЦК у мужчи-
ны. Анализ данных 6 больных с аналогичным 
диагнозом, опубликованных в настоящее время, 
показал, что большинство опухолей до операции 
были расценены как крупные нейроэндокрин-
ные опухоли, синтезирующие ингибин А. Однако 
в дальнейшем секреция ингибина не оказалась 
характерной для всех ВПХЦК, но общим для 
всех наблюдений был молодой возраст пациен-
тов – 20–30 лет [8].

В настоящее время способы лечения не раз-
работаны. Ранее сообщали, что холангиобласт-
ные варианты ВПХЦК подвергали различным 
видам неоадъювантной, адъювантной и паллиа-
тивной химиотерапии с неоднозначными резуль-
татами. После мультидисциплинарного обсужде-
ния было принято решение лечить пациента 
с таким вариантом ВПХЦК как местно-распро-
страненное злокачественное новообразование 
желчевыводящих путей цисплатином и гемцита-
бином, в соответствии с результатами исследо-
вания II фазы [9]. 

Из пяти ранее зарегистрированных пациен-
тов одному была проведена адъювантная тера-

Рис. 8. Компьютерные томограммы. Рецидив холангиоцеллюлярного рака в различные фазы исследования: а – в натив-
ную; б – в артериальную; в – в венозную; г – в отсроченную. Зона интереса указана стрелкой. 

Fig. 8. CT scans. Recurrence of cholangiocarcinoma in different phases of the study: а – native; б – arterial; в – venous; 
г – delayed; region of interest is indicated by an arrow.   

ба

в г
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пия гемцитабином и цисплатином. Ввиду про-
грессирования заболевания после 1-го цикла 
препараты были заменены на фолиевую кислоту, 
фторурацил и иринотекан. Этот пациент также 
был включен в клинические испытания, в кото-
рых оценивали гуадецитабин с дурвалумабом, 
а затем ниволумаб и ипилимумаб, но в обоих 
испы таниях у больного развилось прогресси-
рование заболевания. Два пациента получили 
неоадъювантную терапию. Одному пациенту 
первым этапом была выполнена трансартери-
альная химиоэмболизация  доксорубицином 
с последующей послеоперационной системной 
терапией доксорубицином, цисплатином, зине-
кардом и сорафенибом. На втором этапе назна-
чили оксалиплатин, гемцитабин и сорафениб. 
Пациент прожил 41 мес. Другому больному 
перед операцией назначили этопозид, ифосфа-
мид, сорафениб, доксорубицин и цисплатин, 
после операции – фолиевую кислоту, фторура-
цил и оксалиплатин; прожил 30 мес. Методы 
персонализированной медицины продолжают 
развивать для больных внутрипеченочным 
раком, в будущем могут появиться новые методы 
лечения. Клинические испытания пембролизу-
маба или инфигратиниба фазы I–II продемон-
стрировали у некоторых больных ВПХЦК, в том 
числе и холангиобластного типа, умеренные 
преимущества [10]. Некоторые другие молеку-
лярные и генетические мишени продолжают 
изучать , что позволит улучшить клинические 
результаты лечения [10, 11].

Следует отметить, что первые четыре зареги-
стрированных клинических наблюдения холан-
гиобластной холангиокарциномы были диагно-
стированы после операции. Первично диагно-
стированная нейроэндокринная опухоль имеет 
сходное строение и обычно демонстрирует поло-
жительную реакцию, по крайней мере, на один 
нейроэндокринный маркер, но не ингибин. 
Однако ингибин обычно не включают в прото-
кол рутинного ИГХ, поэтому такой вариант 
описан сравнительно недавно. Повышение ос-
ведомленности патологоанатомов и включение 
ингибина в изучение “нежного” крибриформ-
ного паттерна строения опухоли печени у моло-
дых людей может предотвратить ошибочную 
диагностику. 

Описанное клиническое наблюдение пред-
ставляет интерес с точки зрения возможности 
выполнения операции при опухоли, занимав-
шей практически всю брюшную полость, из 
Т-образного доступа со стернотомией и подклю-
чением аппарата искусственного кровообраще-
ния на этапе тромбэктомии. Следует подчерк-
нуть, что размеры опухоли не позволяли пред-
варительно выделить трубчатые структуры 
в воротах печени. До ее мобилизации удалось на-
ложить турникеты на подпеченочный отдел НПВ 

и печеночно-двенадцатиперстную связку, а после 
срединной торакотомии – на надпеченочный 
отдел НПВ интраперикардиально. Этап разделе-
ния паренхимы печени начали лишь после 
тромб эктомии из правого предсердия в услови-
ях искусственного кровообращения и введения 
гепарина. При этом применяли прерывистую 
тотальную сосудистую изоляцию печени. 
Несмотря на это, отмечали постоянную актив-
ную диффузную кровоточивость паренхимы 
пече ни, что можно объяснить сохраняющимся 
обратным кровотоком через ретропеченочный 
отдел НПВ за счет множественных забрю-
шинных венозных коллатералей, развившихся 
в результате субтотальной окклюзии опухолевым 
тромбом надпеченочного отдела НПВ. Давление 
в НПВ (ЦВД) поддерживали в соответствии 
с принципами резекции печени, оно не превы-
шало 5 мм рт.ст. Подход к элементам ворот 
пече ни был осуществлен путем разделения 
парен химы печени по границе IVb и V сегмен-
тов печени. После перевязки левой печеночной 
артерии, воротной вены и левого долевого 
желчного протока было продолжено разделение 
печени по линии демаркации. Применяли 
бипо лярную коагуляцию, а также выделение, 
перевязку и клипирование трубчатых структур 
в плоскости резекции. После удаления огромной 
опухоли левой доли печени, которая занимала 
всю брюшную полость, несмотря на тотальную 
сосудистую изоляцию, отмечено интенсивное 
поступление крови со всей плоскости резекции, 
которое потребовало прошивания, применения 
гемостатических губок (Тахокомб), долгого там-
понирования, а также переливания свежезамо-
роженной плазмы. Успех операции при массив-
ной кровопотере обеспечило адекватное и свое-
временное восполнение ОЦК и применение 
аппарата CellSaver. Возможность выполнения 
резекции в варианте R0 изначально подвергали 
сомнению, учитывая размеры опухоли и нарас-
тание компартмент-синдрома в результате быст-
рой окклюзии левой печеночной вены и над-
печеночного отдела НПВ опухолевым тромбом 
и развития синдрома Бадда–Киари до поступле-
ния в клинику. Фактически операцию выполня-
ли по жизненным показаниям, она носила цито-
редуктивный характер с учетом распространен-
ности опухоли. В условиях прерывистой 
тотальной сосудистой изоляции также были уда-
лены опухолевые тромбы из ствола средней пе-
ченочной вены.

Резектабельные опухоли печени больших 
размеров у пациентов с неотягощенным сомати-
ческим статусом могут быть успешно оперирова-
ны в условиях прерывистой сосудистой изоля-
ции печени с расширением оперативного досту-
па до срединной стернотомии. При тромбозе 
ретропеченочного отдела НПВ с несмещаемым 
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тромбом в правом предсердии операцию воз-
можно выполнить с применением аппарата ис-
кусственного кровообращения.
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