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Abstract
Hepatic venous bed malformations occurring 

during intrauterine development are observed rela-
tively rare but are still rather diversified. Reports 
of prenatal diagnostics of umbilicoportosystemic 
venous liver malformations revealed during an ul-
trasound study are few in number.

A case of gradual non-invasive diagnostics of 
malformations of the umbilical vein manifested 
through intraluminal bleeding in a 3-month-old 
child was described. Differential diagnosis between 
a rare malformation and malignant liver tumor was 
made.

Key words: mesenchymal hamartoma, ultra-
sound diagnostics, hepatic tumors, congenital mal-
formations, children

Резюме
Пороки развития венозного русла печени, воз-

никающие в процессе внутриутробного развития, 
встречаются относительно редко, тем не менее 
они отличаются большим разнообразием. В лите-
ратуре встречаются немногочисленные сообще-
ния о пренатальной диагностике умбилико-пор-
тосистемных венозных мальформаций печени, 
выявленных на основании ультразвукового иссле-
дования.

Описан случай поэтапной неинвазивной диа-
гностики порока развития пупочной вены, манифе-
стировавшего внутрипросветным кровотечением, 
у ребенка 3-х месяцев. Проведена дифференци-
альная диагностика редкой врожденной аномалии 
со злокачественной опухолью печени.

Ключевые слова: мезенхимальная гамарто-
ма, ультразвуковая диагностика, опухоли печени, 
врожденные пороки, дети
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Венозная система печени начинает свое разви-
тие на 5-й неделе гестации. Портальное русло фор-
мируется в результате специфического процесса 
инволюции анастомозирующей сети умбиликаль-
ных и парадуоденальных вителлиевых вен. Поро-
ки развития этой части кровеносного русла, воз-
никающие в процессе внутриутробного развития, 
встречаются относительно редко, но отличаются 
большим разнообразием. В литературе встречают-
ся немногочисленные сообщения о пренатальной 
диагностике умбилико-портосистемных венозных 
мальформаций печени, выявленных на основании 
ультразвукового исследования (УЗИ) [1]. Однако 

сведения о постнатальном течении, клинических 
проявлениях и возможностях визуализации этой 
группы сосудистых аномалий чрезвычайно ограни-
чены [2].

Мальчик В., 3,5 мес, поступил в ФНКЦ ДГОИ 
им. Дмитрия Рогачева с направляющим диагнозом 
«гепатобластома». Беременность, роды и первые 
два месяца жизни протекали без особенностей. 
В возрасте 2,5 мес во время массажа живота мама 
заметила опухолевидное образование в правом под-
реберье. Участковый педиатр рекомендовал УЗИ 
в плановом порядке, однако через неделю после 
обнаружения образования состояние ребенка резко 
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ухудшилось: на фоне выраженного болевого абдо-
минального синдрома отмечена клиника геморра-
гического шока с падением Hb до 70 г/л без призна-
ков кровотечения в брюшную полость или просвет 
желудочно-кишечного тракта. Экстренно госпита-
лизирован в краевой онкогематологический центр 
по месту жительства, где и находился на обсле-
довании и лечении в течение 2-х недель. За это 
время состояние больного стабилизировалось. 
Был проведен динамический ультразвуковой мо-
ниторинг и дважды выполнена компьютерная 
томография (КТ). По результатам комплексного 
радиологического обследования злокачественное 
новообразование печени заподозрено на основании 

наличия в передних отделах правой доли гиподен-
сивного кистозно-солидного образования общими 
размерами до 7×3×5 см с признаками накопления 
контраста в отсроченную фазу, распространяюще-

Рис. 1. Ультразвуковое исследование. Очаговое нарушение 
структуры в IV сегменте печени

Рис. 2. Ультразвуковое исследование. цилиндрической формы 
образование деформирует переднюю поверхность печени

Рис. 3. мРТ с контрастированием. Т2-взвешенные изображения. 
Гиперинтенсивный сигнал по периферии и гипоинтенсивный в 
центре очагового образования в проекции IV cегмента печени

Рис. 4. мРТ с контрастированием. Т2-взвешенные изображения. 
накопление примовиста по внешнему контуру расширенной 
пупочной вены
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гося под передней брюшной стенкой до пупочной 
области.

При поступлении в ФНКЦ ДГОИ им Д. Ро-
гачева общее состояние ближе к удовлетвори-
тельному. Общий и биохимический анализ крови 
в пределах возрастной нормы, за исключением 
увеличения количества лейкоцитов до 14,6×109/л. 
Анализ крови на онкомаркеры (ферритин, АФП, 
бета-ХГЧ, NSE) отрицательный. При пальпа-
ции объемное образование в брюшной полости 
не определяется.

Выполнено УЗИ с цветовым допплеровским 
картированием и допплерографией в импульсном 
режиме. Структура печени однородная, средней 
эхогенности. Внутри- и внепеченочные желчные 
протоки не расширены. Ствол и ветви собствен-
ной печеночной артерии, печеночные вены и НПВ 
сформированы правильно, спектральные и ско-
ростные показатели кровотока в норме. Ствол во-
ротной вены диаметром 4,5 см, кровоток в пра-
вильном направлении со скоростью до 24 см/с, 
правая ветвь и ее основные деления не изменены, 
горизонтальная часть левой ветви воротной вены 
4 мм, умбиликальная часть не визуализируется, 
в ее проекции определяются тонкие венозные 
коллатерали с нечеткими контурами и гепатопе-
тальным кровотоком. В IV сегменте определяет-
ся очаговое (25×20×20 мм) гипоэхогенное гипо-
васкулярное нарушение структуры печени (рис. 
1). По ходу пупочной вены от пупочного кольца 
до круглой связки и S4 определяется извитая ту-
булярная структура, деформирующая переднюю 
поверхность и верхний край печени, диаметром 
до 22 мм с утолщенными стенками и неоднород-
ным содержимым (рис. 2).

Сделано заключение о возможном соответ-
ствии ЭХО-признаков состоянию после пере-
несенного кровотечения в просвет необлите-
рированной пупочной вены с формированием 
внутрипеченочной гематомы. На момент осмотра 
гемодинамически значимых нарушений крово-
тока в сосудистом бассейне печени не выявлено. 
Источником кровотечения могла служить умби-
ликальная порция левой ветви воротной вены, 
вероятно сохранившая эмбриональные коммуни-
кации с пупочной веной.

C целью окончательного исключения опухо-
левого поражения и детальной оценки состояния 
анатомо-физиологического состояния паренхи-

мы печени выполнена МРТ с контрастированием. 
В квадратной доле печени присутствует образова-
ние неоднородной структуры с нечеткими конту-
рами размерами до 24×18×17 мм (при сравнении 
с данными предыдущих КТ размеры существенно 
сократились). Образование имеет преимуществен-
но повышенный сигнал на периферии и снижен-
ный в центре на Т2-взвешенных изображениях, 
после внутривенного введения примовиста также 
отмечено его центрипетальное накопление с ги-
перинтенсивным сигналом по периферии изобра-
жения и гипоинтенсивным в центральной части. 
В гепатоспецифическую фазу контраст полностью 
вымывается из зоны интереса (рис. 3). Между 
передней брюшной стенкой и передней поверхно-
стью правой доли печени определяются трубчатые 
структуры диаметром до 28 мм, вероятно пред-
ставляющие собой единое образование. Данные 
структуры на Т2-взвешенных изображениях име-
ют пониженный на периферии и в центре сигнал. 
При контрастировании отмечено накопление при-
мовиста по контуру (рис. 4). По результатам иссле-
дования сделан вывод о наличии лизирующейся 
гематомы в S4, а также о наличии рассасывающей-
ся крови в просвете тубулярной структуры, соот-
ветствующей топографическому расположению 
пупочной вены.

Таким образом, первоначальное предполо-
жение получило наглядное документальное под-
тверждение, доступное референсной оценке.

За время дообследования и наблюдения 
в ФНКЦ ДГОИ общее состояние ребенка остава-
лось стабильным, отмечены лишь кратковременные 
подъемы температуры до субфебрильных цифр. 
Лихорадка могла найти свое объяснение в суще-
ствовании организовавшейся гематомы, и для про-
филактики возможного инфицирования был прове-
ден курс тазоцина.

Для исключения возможных сочетанных со-
судистых аномалий в висцеральном кровеносном 
русле выполнена ангиография, не обнаружившая 
дополнительных особенностей артериальных и ве-
нозных сосудов органов брюшной полости и за-
брюшинного пространства.

При этапных УЗИ с перерывом в 3–5 дней па-
тологические очаги постепенно сокращались в объ-
емах. В удовлетворительном состоянии мальчик 
был отпущен домой с рекомендациями наблюдения 
у специалистов в декретированные сроки.
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Обсуждение результатов исследования
Вителлиевы, или омфаломезентериальные, 

вены, несут кровь от желточного мешка к печени 
и в дальнейшем формируют ее микроциркулятор-
ное русло, т. е. синусоидальную сеть. Кроме того, 
эти же вены являются предшественниками пор-
тального ствола и его долевых и сегментарных вет-
вей [3].

В I триместре внутриутробной жизни наличе-
ствуют две умбиликальные вены – правая и левая. 
В процессе созревания проксимальные части обе-
их вен и вся правая умбиликальная вена прекра-
щают свое существование. Левая пупочная вена 
остается основным и единственным источником 
гепатотрофного кровоснабжения печени. Постна-
тально именно левая пупочная вена упоминается 
клиницистами как пупочная вена. По мере уве-
личения плацентарного кровотока формируется 
и начинает функционировать вено-венозная ком-
муникация между пупочной и нижней полой ве-
нами – венозный, или аранциев, проток. Однако 
уже начиная с 6-й недели жизни эмбриона уста-
навливается сообщение между умбиликальной 
веной, печеночными синусоидами и левой ветвью 
воротной вены. Этот путь позволяет дренировать 
избытки плацентарной крови, предохраняя серд-
це от потенциальной угрозы объемной перегруз-
ки [4].

В литературе, касающейся аномалий развития 
венозной системы печени, наиболее часто упоми-

наются такие виды пороков, как агенезия аран-
циева протока, персистирующая правая пупочная 
вена или различные варианты внутри- и внепе-
ченочных портокавальных или артериопорталь-
ных шунтов. При этом клинические проявления 
заболевания могут или полностью отсутствовать 
как у плода, так и у новорожденного, но могут 
и в зависимости от объема шунтирования приво-
дить к печеночной и/или сердечной недостаточ-
ности или стать причиной анте- или постнаталь-
ной гибели [5–7].

У нашего пациента источником кровотечения 
в просвет необлитерированной пупочной вены, 
по всей вероятности, стали коммуникантные сосу-
ды, поддерживавшие после рождения связь между 
умбиликальным руслом и левой ветвью воротной 
вены. Кровоизлияние и последующее асептическое 
воспаление привели к прекращению вено-веноз-
ных коммуникаций, постепенному, по мере органи-
зации гематомы, запустеванию и окончательному 
закрытию просвета пупочной вены.

Ключевыми моментами, позволившими уста-
новить правильный диагноз, следует считать нали-
чие расширенной извитой цилиндрической струк-
туры, расположенной в проекции пупочной вены 
и распространяющейся от пупочной до предполо-
жительной позиции круглой связки печени, в со-
вокупности с клиникой массивного кровотечения 
и особенностями строения левой ветви воротной 
вены.
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