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ВРОЖДЕННЫЕ НЕПАРАЗИТАРНЫЕ КИСТЫ ПЕЧЕНИ У ДЕТЕЙ

Резюме
В этом исследовании мы использовали лите-

ратурные данные о врожденных непаразитарных 
кистах печени, известные к настоящему време-
ни. Врожденные непаразитарные кисты печени 
у детей являются раритетными находками. В пе-
диатрической практике они считаются уникаль-
ной причиной абдоминальных опухолей. Хотя 
большинство печеночных кист у детей – бессим-
птомные, у некоторых младенцев могут обнару-

живаться симптомы заболевания в начале жизни, 
что часто приводит к необходимости срочного 
хирургического вмешательства. В операции нуж-
даются абсолютно все пациенты для предупреж-
дения осложнений и малигнизации кист. Цель 
операции состоит в энуклеации кисты, чтобы 
предотвратить рецидив опухоли. Минималь-
но инвазивная хирургия все чаще используется 
для лечения печеночных кист у детей.
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Abstract
The study presents a discussion of the literature 

on congenital non-parasitic cysts of the liver known 
to date. Congenital non-parasitic cysts of the liver in 
children are rare. In children, the cysts are believed to 
be the unique reason for abdominal tumors. Although 
the majority of liver cysts in children are asympto-

matic, some infants can have the symptoms in the 
prime of life frequently requiring urgent surgery. All 
the patients need a surgery to prevent complications 
and malignization of the cyst. The purpose of the sur-
gery is to enucleate the cyst preventing a cancer recur-
rence. Minimally invasive surgery is used to treat he-
patic cysts in children with ever-increasing frequency.
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Введение
Врожденные непаразитарные кисты пече-

ни встречаются редко у взрослых пациентов 
и еще реже диагностируются у детей [1–4]. Про-
гресс в области диагностического пре- и постна-
тального ультразвукового исследования позволил 
обнаруживать это заболевание значительно раньше 
[3]. Для лечения печеночных кист используются 
различные методы. Хирургические варианты вклю-
чают склеротерапию, кистэктомию, фенестрацию, 
внутреннее дренирование, резекцию печени и, 
крайне редко, трансплантацию печени.

Для предупреждения осложнений и исключе-
ния возможности малигнизации кист, хирургиче-
ское лечение показано абсолютно всем пациентам. 
Необходимость радикального лечения обосновал 
M. Rygl [5], который рекомендовал полное удале-
ние кисты печени, опираясь на собственное на-
блюдение злокачественного перерождения простой 
кисты печени, обнаруженной у 13-летней девочки.

Энуклеация кисты с использованием лапаро-
томии до определенного момента считалась опти-

мальным методом лечения этого заболевания. При-
менение минимально инвазивной хирургии у детей 
привело к тому, что лапароскопический подход 
для удаления кист печени становится все более по-
пулярным и получил широкое распространение [4, 
6, 7]. Однако из-за редкости аномалии, сообщения 
об использовании эндохирургии в педиатрической 
популяции пациентов являются раритетными.

Мы представляем обзор литературы, который ка-
сается существующих на сегодняшний день сведе-
ний об эпидемиологии, классификации, происхожде-
нии, диагностике и лечении врожденных кист печени 
у детей. Отдельное внимание уделено использованию 
минимально инвазивной хирургии для радикальной 
коррекции этой врожденной аномалии.

Эпидемиология заболевания
Врожденная непаразитарная киста печени – 

очень редкое заболевание. В обзоре, представленном 
E. Howard, сообщается о 400 случаях заболевания, ко-
торые были зарегистрированы у детей, среди которых 
только 12 пациентов имели возраст менее 2 лет [8].
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Врожденная киста печени встречается в пределах 
от 0,1% до 2,5% среди всех кистозных образований 
брюшной полости [1, 9], но широкое внедрение уль-
тразвука показало, что бессимптомные кисты встре-
чаются чаще, чем первоначально предполагалось 
[10]. Определить точную частоту появления этого за-
болевания в педиатрической популяции сложно, по-
скольку симптомы болезни появляются и обнаружи-
ваются обычно во взрослой жизни. Это утверждение 
подтверждается данными о том, что только 10% – 40% 
врожденных кист печени являются симптомными 
[11]. В ретроспективном исследовании, основанном 
на материалах детской больницы г. Бостона, сообща-
ется о 30 случаях врожденных непаразитарных пече-
ночных кист, которые только у 40% детей проявляли 
себя симптомами, тогда как 60% поражений были 
случайными находками на аутопсиях [1]. В зрелом 
возрасте печеночные кисты чаще встречаются в воз-
расте от 20 до 50 лет [2, 12]. Соотношение между жен-
щинами и мужчинами составляет 5:1 [1, 2].

Классификация и дифференциальная 
диагностика

Печеночные кисты могут быть разделены на две 
категории – врожденные и приобретенные [13, 14]. 
Они могут быть как одиночными (простая киста), так 
и множественными (поликистоз печени), а также ис-
тинными или ложными (псевдокиста) [14]. В отличие 
от поликистозной болезни печени, простые кисты пе-
чени не имеют генетической основы и не обнаружи-
вают связи с кистозным поражением других органов 
[1]. Приобретенные кисты печени могут быть пара-
зитарными (инфекционными) или непаразитарными 
(посттравматические или опухолевые) [15]. Парази-
тарные кисты обычно представлены гидатидными 
образованиями, возникающими в результате зараже-
ния организма паразитом Echinococcus granulosus. 
Большинство приобретенных непаразитарных кист 
печени являются посттравматическими псевдокиста-
ми [15]. Кистозные новообразования печени встре-
чаются редко. Они включают первичную билиарную 
цистаденому, цистаденокарциному, метастатические 
опухоли поджелудочной железы или яичников [9].

Бессимптомные печеночные кисты малого раз-
мера (до 1–2 см) считаются доброкачественными, 
однако следует наблюдать за их ростом для предот-
вращения возможности злокачественного перерож-
дения [10]. Простые кисты, выстланные плоско-
клеточным эпителием, могут быть более склонны 

к метаплазии и злокачественной трансформации 
[16], образованию на их месте аденокарциномы 
или саркомы [17]. Наличие перегородок, папилляр-
ных структур и мультилокулярных образований по-
вышают риск малигнизации [18].

Симптоматические кисты печени у младенцев 
и детей могут быть довольно большими относитель-
но маленькой брюшной полости, поэтому их трудно 
отличить от кистозного поражения других органов. 
Знание дифференциального диагноза важно, что-
бы выбрать правильную стратегию лечения. Диф-
ференциальная диагностика кистозных поражений 
брюшной полости у маленьких детей включает ки-
сту холедоха, кистозную форму дупликации кишеч-
ника, макрокистозную лимфангиому, кисты почек, 
яичника и брыжейки [19]. У детей старшего возрас-
та дифференциальная диагностика также включает 
в себя удвоение желчного пузыря, кисту поджелу-
дочной железы, мезенхимальную гамартому, гидро-
нефроз, болезнь Кароли и метастазы [1, 20].

Этиология
Врожденные кисты являются аномалиями, про-

исходящими из аберрантных, чаще всего изолиро-
ванных желчных протоков. Они обычно выстланы 
столбчатым эпителием желчных протоков, хотя 
могут определяться плоскоклеточный или кубо-
видный тип эпителия [15]. Несмотря на такое про-
исхождение, только 25% кист имеют связь с желч-
ными протоками [15].

Наиболее распространенным анатомическим 
расположением является V сегмент правой доли пе-
чени [20]. Правая доля печени поражается в два раза 
чаще, чем левая [1]. Кисты могут быть как одиноч-
ными, так и множественными, поражая всю печень 
(поликистозная болезнь). Они обычно содержат про-
зрачную жидкость с умеренным количеством белка, 
холестерина, клеток крови, муцина и эпителиальных 
клеток [20]. Причина роста кисты остается неясной, 
однако, возможно предположить, что она связана 
с накоплением жидкости в результате секреции клет-
ками желчного эпителия или воспаления [1]. Таким 
образом, полное удаление или разрушение эпителия 
является основой для лечения этого заболевания.

Диагноз
Большинство непаразитарных кист печени явля-

ются бессимптомными и обнаруживаются во взрос-
лой жизни. Только 10–15% печеночных кист де-
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монстрируют признаки болезни [11]. Печеночные 
кисты у младенцев традиционно диагностируются, 
когда они становятся достаточно большими, чтобы 
стать видимыми через тонкую брюшную стенку. 
Широкое распространение лучевых методов диаг-
ностики привело к росту случайного обнаружения 
печеночных кист у детей раннего возраста.

Симптомы простых печеночных кист пре-
имущественно связаны с непрерывной секреци-
ей жидкости эпителиальными клетками и ростом 
образования. Дискомфорт в брюшной полости 
и болевой синдром в верхних отделах живота яв-
ляются, как правило, первыми симптомами бо-
лезни у взрослых [20]. У детей врожденные ки-
сты печени чаще всего обнаруживаются во время 
пренатального ультразвукового скрининга. Позже 
в специализированном детском госпитале выпол-
няется мультиспиральная компьютерная томогра-
фия брюшной полости, которая определяет тип 
кисты и ее расположение по отношению к ткани 
печени. Симптомы, связанные с кистой печени 
у младенцев, обусловлены ее влиянием на сосед-
ние внутренние органы и включают боль в живо-
те, тошноту, рвоту, признаки гастроэзофагеального 
рефлюкса, одышку и респираторный дистресс [21, 
22]. Большинство кист не сообщается с желчными 
протоками и сосудами печени, но они могут вы-
звать их обструкцию или компрессию, что приво-
дит к механической желтухе [15], холангиту [9] 
или портальной гипертензии [11]. За исключением 
пациентов, у которых наблюдается обструктивная 
желтуха, функция печени обычно находится в пре-
делах нормы [10]. Описаны случаи острых ослож-
нений кисты, включающие инфекцию, разрывы, 
желчный перитонит, перекрут и внутрикистозное 
кровоизлияние [1, 11, 18].

Лечение
Показания для лечения врожденных непара-

зитарных кист печени являются абсолютными 
как для симптоматических (перфорация, вторичная 
инфекция, внутреннее кровотечение, перекрут, ма-
лигнизация), так и для асимптоматических форм 
с целью предупреждения указанных выше про-
блем. Хотя существует исключение для кист малого 
размера (1–2 см), которые не обязательно требуют 
лечения, так как вероятность их осложнений, ниже, 
чем риск, связанный с операцией [23]. Эти паци-
енты должны постоянно наблюдаться, контролируя 

изменения в кисте с помощью ультразвука и КТ 
из-за потенциального риска малигнизации.

Доступны различные варианты лечения. Нехи-
рургическое лечение подразумевает последователь-
ное наблюдение за пациентами. Хирургические 
варианты включают склеротерапию, энуклеацию, 
фенестрацию, внутреннее дренирование, резекцию 
печени и, в исключительных случаях, транспланта-
цию печени.

Склеротерапия
Лечение печеночной кисты требует удаления 

эпителиальной выстилки. По этой причине простая 
чрескожная пункция образования неэффективна 
и сопровождается 100% рецидивом [11, 12, 19, 23]. 
Пункция печеночной кисты может использоваться 
только в определенных обстоятельствах, как вре-
менная мера для облегчения тяжелых или опасных 
для жизни симптомов, например, респираторного 
дистресса у новорожденного или обструктивной 
желтухи у старших детей.

Склеротерапия является малоинвазивной про-
цедурой и связана с меньшим числом осложнений, 
однако сопровождается более высокой частотой ре-
цидивов по сравнению с другими хирургическими 
методами [19, 23]. В одном из исследований лече-
ния печеночных кист у взрослых пациентов отме-
чен 100% рецидив заболевания после применения 
склеротерапии [24]. Существует несколько сообще-
ний об использовании склеротерапии для лечения 
печеночных кист у детей [25]. Инъекция этанола 
была использована у одного новорожденного с бы-
стро растущей кистой печени без каких-либо дока-
зательств рецидива при 7-летнем наблюдении [26]. 
Следует всегда соблюдать осторожность, поскольку 
используемые склеранты (например, этанол) могут 
вызывать алкогольную интоксикацию и склерози-
рующий холангит [14]. Риск появления этих состоя-
ний у детей значительно выше, чем у взрослых, по-
этому склеротерапия не получила распространения 
для лечения печеночных кист в педиатрической по-
пуляции.

Хирургическое лечение
Основные принципы хирургического лечения 

врожденной кисты печени включают полное удале-
ние или разрушение ее эпителия. В случаях, когда 
киста сообщается с желчными протоками, выпол-
няется внутреннее дренирование кисты с исполь-
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зованием цистоеюностомии на отводящей петле, 
сформированной по Roux.

До некоторого времени одним из распростра-
ненных методов лечения кист печени была её фене-
страция. T. Lin описал технику широкого вскрытия 
печеночных кист при поликистозной болезни пе-
чени у 2 детей и 3 взрослых пациентов [26]. С тех 
пор этот метод стал успешно применяться многими 
хирургами для лечения простых печеночных кист 
[10]. Иссечение стенки кисты, которая находится 
вне ткани печени, приводит к образованию боль-
шого отверстия или окна, что позволяет обеспе-
чивать свободный дренаж жидкости в брюшную 
полость. Хотя стенка кисты продолжает секрети-
ровать жидкость, брюшина хорошо реабсорбирует 
эту жидкость. Частота рецидивов после примене-
ния фенестрации достигает 38% [11]. Использова-
ние оментопластики уменьшает частоту рецидива 
до 14% [11].

Энуклеация включает в себя полное удале-
ние эпителиальной выстилки кисты, часто с не-
большим фрагментом ткани печени, что приводит 
к полному излечению пациентов. Полное удаление 
кисты рассматривается как метод выбора для лече-
ния врожденной печеночной кисты [19]. Даже не-
большое количество остаточного эпителия при не-
полной резекции может привести к рецидиву. Хотя 
энуклеация приводит к меньшей частоте возврата 
заболевания (4%), она сопровождается более вы-
соким риском, поскольку операция требует рассе-
чения паренхимы печени и может сопровождаться 
кровотечением и утечкой желчи [27].

Минимально инвазивная хирургия
Лапароскопическая резекция кисты печени 

была впервые выполнена у взрослого пациента 
в 1991 году [28]. С тех пор количество сообще-
ний об использовании лапароскопии для лечения 
печеночных кист возросло, однако из-за редкости 
заболевания отчеты о лечении содержат малое ко-
личество пациентов [10, 16, 22]. Имеющиеся в ли-
тературе данные свидетельствуют о том, что часто-
та рецидивов после лапароскопической энуклеации 
сопоставима с числом возврата заболевания после 
применения лапаротомии [11]. Кроме того, было 
продемонстрировано, что лапароскопия приводит 
к снижению боли и быстрому восстановлению па-
циентов после операции [19]. Как и при открытом 
подходе, рецидив заболевания после лапароскопии 
возникал в результате оставления части эпителия 

кисты на поверхности печени, а также невозмож-
ности полной резекции стенки кисты при внутри-
печеночном расположении [29].

Лапароскопия чаще всего применяется для ки-
стозных поражений, расположенных в доступных 
областях, а именно, в передних и боковых сегмен-
тах печени [14]. Лапароскопический подход имеет 
относительные противопоказания при печеночных 
кистах, расположенных глубоко внутри паренхимы 
печени и связанных сосудистыми структурами, по-
скольку они увеличивают риск массивного кровоте-
чения или повреждения желчных протоков [10, 14].

Существуют единичные сообщения о приме-
нении лапароскопии для лечения непаразитарных 
кист печени у детей. В нескольких исследованиях 
сообщается о применении эндохирургии у ново-
рожденных [7, 12]. Однако опыт выполнения та-
ких операций у младенцев остается ограниченным. 
A. Nordin [7] продемонстрировал 5 случаев лапаро-
скопического лечения непаразитарных кист печени 
у младенцев, причем в двух случаях было выполне-
но полное удаление кист и в трех случаях операция 
была выполнена с использованием фенестрации. 
A. Linden сообщил об использовании лапароскопии 
у 4 детей, два из которых были новорожденными [4].

Резекция печени используется в основном 
для гигантских кист, сложных рецидивирующих 
кист, поликистозных опухолей, при диффузном 
кистозном поражении печени и малигнизации ки-
сты [14, 15]. Трансплантация печени выполняется 
крайне редко и предназначена для гигантских кист 
или поликистозных заболеваний, при которых ре-
зекция будет нарушать функцию печени.

Заключение
Врожденные непаразитарные кисты печени 

у детей встречаются редко. В педиатрической по-
пуляции они считаются уникальной причиной 
абдоминальных опухолей. Хотя большинство пе-
ченочных кист у детей – бессимптомные, у неко-
торых младенцев могут обнаруживаться симптомы 
заболевания в начале жизни, что часто приводит 
к необходимости срочного хирургического вмеша-
тельства. В операции нуждаются абсолютно все па-
циенты для предупреждения осложнений и малиг-
низации кист. Цель операции состоит в энуклеации 
кисты, чтобы предотвратить рецидив опухоли. Ми-
нимально инвазивная хирургия все чаще использу-
ется для лечения печеночных кист у детей.
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