
54

УДК 616.36-006.327-031.81/.85

ПАЦИЕНТ С МНОЖЕСТВЕННЫМИ МИЛИАРНЫМИ ГАМАРТОМАМИ

М.Б. Щербинина1, С.И. Кожан2

1Медицинский центр амбулаторного обслуживания детей и взрослых, г. Дне-
пропетровск

2Медицинский центр “Medicum”, г. Днепропетровск

Ключевые слова: милиарные гамартомы; комплексы фон Мейенберга,  
гепатоцеллюлярный рак, холангиокарцинома.

ПАЦІЄНТ З МНОЖИННИМИ МІЛІАРНИМИ ГАМАРТОМАМИ

М.Б. Щербиніна, С.І. Кожан

У статті наведений опис клінічного випадку міліарної гамартоми. Міліарні 
гамартоми (БГ) відносять до фіброкістозних хвороб печінки, що є групою за-
хворювань, пов’язаних з ембріональними вадами дуктальної пластини та які ха-
рактеризуються розширенням жовчних ходів з різною мірою фіброзу печінки. 
Наведено клінічне спостереження: чоловік 44 років, якому діагноз БГ був вста-
новлений за допомогою магніторезонансної томографії.  

БГ часто помилково діагностуються як метастази печінки. Хоча БГ розціню-
ють як доброякісні утворення, відомі випадки розвитку на їх фоні гепатоцелю-
лярного раку тахолангіокарциноми. Чи служать БГ джерелом формування нео-
процесів печінки сьогодні залишається відкритим питанням, яке вимагає по-
дальших досліджень.

Ключові слова: міліарні гамартоми, комплекси фон Мейенберга, гепатоце-
люлярний рак, холангіокарцинома.

PATIENT WITH MULTIPLE BILIARY HAMARTOMAS

M. Shcherbynina, S. Kozhan

Biliary hamartomas (BH) are uncommon benign biliary malformations, which are 
considered as part of the spectrum of fi brocystic diseases of the liver due to ductal 
plate malformation. Histologically, they consist of cystic dilatations of the bile duct, 
encompassed by fi brous stroma. We reported a 44-year-old male patient in whom the 
diagnosis multiple BH was made aft er MSCT.

НА  ДОПОМОГУ  ПРАКТИКУЮЧОМУ  ЛІКАРЮ



Гепатологія, 2014, № 4

55

BH are benign lesions of the liver that may be misdiagnosed as liver metastases. 
BH is an uncommon entity which should be taken into consideration as a diff erential 
diagnosis of liver metastases. It is not clear whether development of hepatocellular 
carcinomas or cholangiocarcinomas an epiphenomenon unrelated to the precursor 
lesion or BH may progress to liver cancers. Further studies are mandatory so as to 
elucidate and consolidate this very rare association.

Key words: biliary hamartomas, von Meyenburg complexes, hepatocellular 
carcinoma, cholangiocarcinoma.

Клинический случай 
Мужчина, 44 лет, обратился к дер-

матологу по поводу пиодермии на 
правом предплечье. Из жалоб, каса-
ющихся системы пищеварения, пери-
одически отмечает тяжесть в области 
правого подреберья. 

Алкоголем не злоупотребляет, не 
курит. Наследственный анамнез не 
отягощен.

При выполнении ультразвукового 
исследования врач обратил внимание 
на выраженную диффузную неодно-
родность паренхимы печени. Размеры 
печени – в пределах нормы, контуры 
ее четкие, края ровные. Идентифици-
ровать очаговые образования в орга-
не не удалось ни при УЗИ, ни при ис-
пользовании Real-time эластографии. 

При лабораторном обследовании 
отклонений не выявлено. Показате-
ли общего анализа крови, печеночно-
го комплекса, альфа-фетопротеина – в 
пределах нормы. Результаты RW, ВИЧ, 
маркеры вирусных гепатитов и аутоим-
мунных заболеваний – отрицательные.

Направлен на магниторезонансную 
(МР) холангиопанкреатографию. Иссле-
дования проведены на МР-томографе 
PhilipsAchiva 3T. При сканировании в 

обеих долях печени определяются мно-
гочисленные мелкие (максимальный 
размер до 5 мм), несвязанные с протоко-
вой системой печени, округлой формы 
образования с четким контуром (рис.1). 
МР-сигнал от образований на Т2 и 
SPAIR высокоинтенсивный (рис. 2); на 
Т1 – низкой интенсивности, диффузия 
не снижена. Внутрипеченочные желч-
ные протоки не расширены.

Рисунок 1. Мужчина, 44 г. Фронтальная 
МР-холангиография. Большое количество 
мелких гиперинтенсивных образований в 
печени при сканировании толстым срезом 

демонстрирует «небо в алмазах» – типичную 
картину милиарных гамартом.
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Заключение: МР-признаки множе-
ственных милиарных гамартом.

Обсуждение
Милиарные (желчные) гамартомы 

(БГ) или микрогамартомы, являются 
доброкачественными пороками раз-
вития желчных протоков. Впервые 
были описаны в 1918 г. vonMayenburg 
[1], поэтому их часто обозначают как 
комплексы фон Мейенберга.

БГ рассыпаны в печени повсюду, 
происходят из эмбриональных желчных 
протоков, которые не подвергаются нор-
мальной инволюции. При патоморфо-
логическом анализе они представляют 
собой серовато-беловатые очаги обыч-
но округлой формы, менее 10 мм в диа-
метре; ограничены однослойным кубо-
видным эпителием и окружены разным 
количеством волокнистой стромы [2, 3]. 
Полость расширенного желчного хода 
может содержать немного желчи, но не 
соединена с билиарным трактом. 

БГ, как правило, бессимптомны [4] 
и являются случайными находками при 

обследовании, хирургических операци-
ях или вскрытиях [5-9]. Распространен-
ность БГ по данным аутопсии составля-
ет от 0,6% до 2,8% [10]. Некоторые иссле-
дователи указывают частоту выявления 
у детей до 1%, у взрослых  – 5,6%[11].  

Хотя БГ расценивают как добро-
качественные образования, в литера-
туре описаны случаи развития на их 
фоне гепатоцеллюлярного рака и хо-
лангиокарциномы [12, 13]. При этом 
наиболее частым вариантом является 
ассоциация БГ с холангиокарциномой 
[14]. Служат ли БГ источником форми-
рования неопроцессов печени сегодня 
остается открытым вопросом, требую-
щим дальнейших исследований.

Диагноз может быть трудным из-
за малых размеров этих образований 
и отсутствия клинических проявле-
ний. БГ часто ошибочно диагностиру-
ются как метастазы печени. 

Почти во всех опубликованных слу-
чаях неусиленная компьютерная номо-
грамма (КТ) выявляет множественные 
гипоплотные кистовидные образования 
печени, расположенные в обеих долях пе-
чени. Такая особенность, как малый раз-
мер, наиболее существенна в дифферен-
циальной диагностике БГ и простых кист. 
Кроме того, простые кисты, как правило, 
имеют ровные контуры, в то время как 
БГ чаще характеризуются мелковолни-
стыми контурами. Хотя однородное кон-
трастирование БГ после внутривенного 
введения йодсодержащих препаратов и 
было отмечено в некоторых публикаци-
ях, в большинстве сообщений их контра-
стирование на КТ не наблюдали. 

Имеются несколько публика-
ций, описывающих МР-проявления 

Рисунок 2. Тот же пациент. Аксиальный Т2 
взвешенный TSE скан демонстрирует боль-
шое количество характерных мелких гипер-

интенсивных образований.
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БГ. На МР-томограмме, относитель-
но паренхимы печени, БГ проявля-
ются T1-гипоинтенсивными и T2-
гиперинтенсивными образованиями. 
При МР-холангиографии БГ выглядят 
как мелкие кисты, не сообщающиеся с 
желчными протоками. Принято счи-
тать, что МР-томография превосходит 
КТ в демонстрации кистозного харак-
тера этих образований. При сравнении 
с метастатическим процессом БГ дают 
более высокую интенсивность на сним-
ках. Метастазы печени являются более 

гетерогенными образованиями. Одна-
ко, в сложных случаях, исключение ме-
тастазов требует биопсии печени или 
других дополнительных исследований.

БГ относятся к фиброкистозным 
болезням печени, представляющим со-
бой группу заболеваний, связанных с 
эмбриональными пороками дуктальной 
пластины и характеризующимися рас-
ширением желчных ходов и разной сте-
пенью фиброза печени. Диагноз и кли-
нический мониторинг БГ проводят с по-
мощью УЗИ, КТ и МР-томографии.
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