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Резюме

В обзоре представлен современный взгляд на морфогенез непаразитарных кист печени, дана их морфологическая 
характеристика, изменения эмбриогенеза при различных вариантах дизонтогенетических кист.
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Summary

Literature review refl ects modern view on morphogenesis of nonparasitic liver cysts. Morphological characteristic and em-
bryogenesis varies with diff erent variants of dysontogenetic cysts are presented.

Key words: morphology, nonparasitic liver cysts, dysembryogenesis, liver

УДК: 616007.15

МОРФОГЕНЕТИЧЕСКИЕ ВАРИАНТЫ НЕПАРАЗИТАРНЫХ КИСТ ПЕЧЕНИ
Фрейнд Г. Г., Живаева Е. В.
ФГБОУ ВО Пермский Государственный медицинский университет имени ак. Е. А. Вагнера Минздрава РФ (614990, г. Пермь, Россия)

MORPHOGENETIC VARIANTS OF NONPARASITIC LIVER CYSTS
Freynd G. G., Zhivaeva E. V.
E. A. Vagner Perm State Medical University (614990, Perm, Russia)

Фрейнд Генриетта Герхардовна — д. м. н., профессор, заведующая кафедрой патологической анатомии с секционным 
курсом; Врач-патологоанатом ГБУЗ Пермский краевой клинический диспансер

Живаева Елена Викторовна — аспирант кафедры патологической анатомии с секционным курсом

Фрейнд 
Генриетта Герхардовна
Freynd Genrietta G.
gfreynd@mail.ru

Кистозные поражения печени представляют со-
бой гетерогенную группу заболеваний, которые, 
несмотря на различную морфологию, пато- и мор-
фогенез в современных классификациях часто 
объединяют в одну группу [1, 2]. Несмотря на 
длительное бессимптомное течение, они могут 
провоцировать острые абдоминальные ситуа-
ции вследствие обструктивной желтухи и других 
клинических проявлений – перекрутов кист на 
ножке, странгуляций, кровотечений при разры-
вах кист [2, 3, 4], вследствие чего требуется хирур-
гическое лечение – резекция, аргон-плазменная 
коагуляция, обработка этиловым спиртом [5, 6, 
7]. Существуют различные классификации кист 
печени. В отечественной практике наиболее часто 
используется классификация Б. В. Петровского 
(1972) [1, 3, 8]. Она включает солитарные кисты, 
поликистозную болезнь или поликистоз печени 
(с поражением только печени; или с вовлечением 
почек и других органов). Истинные кисты печени 
подразделяются на простые солитарные кисты, 
многокамерную цистаденому, дермоидные и ре-
тенционные кисты. В отдельный вариант вклю-
чены ложные кисты печени – травматические, 

воспалительные, околопеченочные кисты, а также 
кисты связок печени. Данная классификация, как 
и многие другие, не содержит описания морфо-
логических особенностей различных вариантов 
кист.

А. А. Шалимов и соавт. [9, 10] считают нецелесо-
образным объединение в одну группу цистаденом 
и дермоидных кист и предлагают классификацию, 
в которой кисты печени разделены по количеству 
и клиническим признакам [10, 11]. Наряду с оди-
ночными в классификацию включены множе-
ственные кисты, которые поражают не менее 20% 
объема паренхимы печени. По строению стенки 
кисты различают истинные и ложные; по количе-
ству кист выделяют одиночные, множественные 
и поликистоз печени; по клиническому течению 
предложено выделять неосложненные и ослож-
ненные нагноением, кровотечением в полость ки-
сты, портальной гипертензией, механической жел-
тухой или печеночной недостаточностью кисты.

В 1997 году Gigot et al опубликовали классифи-
кацию непаразитарных кист печени, основанную 
на размерах и объеме кист в паренхиме печени, ко-
торые определяются по результатам компьютерной 
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томографии (КТ) для выбора наиболее оптималь-
ного метода хирургического лечения: I тип – ко-
личество крупных кист (более 10 см в диаметре) 
в паренхиме печени не превышает десяти; II тип – 
кисты средних размеров, диффузно расположен-
ные по всей паренхиме, с большим объемом не 
пораженной ткани; III тип – тяжелая форма поли-
кистоза с поражением всей печени кистами мелких 

и средних размеров, при этом небольшие участки 
здоровой ткани встречаются лишь между кистами 
[12, 13, 14].

В 2007 году Руссо опубликовал классификацию 
полостных образований печени, в которую впервые 
включен и редкий гистологический кист – ciliated 
hepatic foregut cyst – реснитчатые переднекишечные 
печеночные кисты (РППК) [15]:

КИСТЫ
Паразитарные
Одиночные (ретенционные) непаразитарные кисты
Реснитчатые переднекишечные печеночные кисты
Врожденные (наследственные) кисты печени

Врожденный фиброз печени
Изолированные (дизонтогенетические) кисты

Аутосомно-доминантное поликистозное заболевание печени и почек
Изолированная поликистозная болезнь печени

РППК являются редкой доброкачественной па-
тологией печени. Впервые это заболевание описал 
Freidreich в 1857 году [16]. С 1857 по 2014 год в ми-
ровой литературе описано всего 112 случаев [17–21]. 
Несмотря на то, что они имеют большое сходство 
с солитарными кистами печени, которые харак-
теризуются исключительно доброкачественным 
течением, РППК могут малигнизироваться [20, 21].

Истинные непаразитарные кисты печени пред-
ставляют собой полости, выстланные эпителием 
и содержащие жидкость. Различают ретенционные 
кисты, возникающие в результате механического 
растяжения при нарушении проходимости желч-
ных протоков, и дизонтогенетические, являющиеся 
пороком развития ткани печени, главным образом 
желчных протоков [22]. Врожденные (солитарные) 
кисты изнутри выстланы кубическим или цилин-
дрическим эпителием. В редких случаях выстилка 
может состоять из сквамозного (плоского) эпите-
лия, который может перерождаться в сквамозный 
(плоскоклеточный) рак [17, 21, 23]. Иногда эпителий 
отсутствует или атрофирован. Стенки кист состоят 
из трех слоев. Наружный слой представлен грубо-
волокнистой гиалинизированной соединительной 
тканью с единичными лимфоцитарными скопле-
ниями, крупными кровеносными сосудами, желч-
ными протоками, и единичными комплексами фон 
Мейенбурга. Средний слой состоит из компактной 
соединительной ткани, содержащей кровеносные 
сосуды, а внутренний слой представлен рыхлой 
соединительной тканью с эпителиальной выстил-
кой [24, 25]. При цитологическом исследовании 
содержимого кист обнаруживаются клетки ку-
бического эпителия без признаков атипии, при 
биохимическом и биологическом исследованиях 
определяется белок или глюкоза [21].

Стенка РППК состоит из четырех слоев: псевдо-
стратифированного цилиндрического эпителия, 
субэпителиальной соединительной ткани, слоя 
гладкомышечных клеток и соединительнотканной 
капсулы. Эпителий представлен цилиндрическими 
клетками, большинство из которых реснитчатые, 
некоторые – бокаловидные [11–18, 25, 28].

Субэпителиальная соединительная ткань, как 
правило, волокнистая и малоклеточная, хрящевая 

ткань не выявляется. В двух случаях из 112 в стен-
ках РППК обнаружены кальцификаты [29, 30]. Глад-
комышечный слой неоднороден, различается по 
толщине и количеству мышечных волокон, иногда 
они отсутствуют [31]. Окружающая соединитель-
нотканная капсула содержит артериолы и нервные 
стволики. В двух случаях стенка кисты содержала 
дополнительные вытянутые полости с железами, 
выстланными цилиндрическими муцин-секрети-
рующими, не содержащими ресничек, клетками 
[32, 33]. Иногда в выстилке кист выявлялись фо-
кусы сквамозной метаплазии без атипии, которая 
может быть предпосылкой для трансформации 
в сквамозно-клеточную карциному с агрессивным 
течением, что наблюдалось в 3% описанных случаев 
[20–22, 34].

В ряде случаев среди эпителиальных клеток об-
наруживались также немногочисленные эндокрин-
ные клетки, иммунореактивные с хромогранином, 
синаптофизином, бомбезином и кальцитонином, 
и не реагирующие с антителами к серотонину, со-
матостатину, глюкагону, инсулину, гастрину и пан-
креатическому полипептиду [35, 36].

При иммунофлуоресцентном окрашивании ме-
чеными антителами против тубулина выявляются 
реснитчатые клетки, реснички которых были силь-
но реактивны к тубулину и десмину. Положитель-
ная реакция с антителами к CC10 позволяет об-
наружить локализацию секреторного белка CC10, 
специфичного для бронхоальвеолярных клеток 
Клара. Маркировка к CC10 обнаружена в цито-
плазме некоторых клеток, трансформировавщихся 
в эпителиальные. CC10-содержащие клетки лока-
лизовались между реснитчатыми и бокаловидны-
ми клетками [30]. Двойная маркировка позволяет 
дифференцировать клетки Клара и реснитчатые 
клетки [30, 37].

При анализе содержимого кист обнаруживают 
наличие нейтральных, кислых, сульфатирован-
ных и карбоксилированных муцинов – продук-
тов секреции бокаловидных клеток. Описано три 
наблюдения, в которых полость кист сообщалась 
с желчными протоками, при этом содержимое было 
представлено желчью. Встречались случаи нагно-
ения кист [37, 38].



96

экспериментальная и клиническая гастроэнтерология | выпуск 156 | № 8 2018 обзор | review

Из 112 описанных наблюдений РППК большин-
ство (62%) имели бессимптомное течение, наиболее 
частым симптомом была боль в правом верхнем ква-
дранте живота. Кисты в левой доле печени наблю-
дались у 51 пациента, с локализацией в IV сегменте 
у 44 больных, и в правой доле у 17 больных [14, 17–19, 
21]. Средний размер кист составлял 3,6 +/- 2,12 см. 
Большинство кист были однополостными и лишь 
в 3 случаях представляли собой многокамерные об-
разования [18]. Кисты были заполнены муцинозным 
содержимым у 73 пациентов, желчное содержимое 
было обнаружено лишь в 3 случаях. Плоскоклеточ-
ный рак обнаружен у 3 больных в кистах больших 
размеров, в двух случаях выявлена плоскоклеточ-
ная метаплазия без малигнизации [20–21, 34].

Диагностика кист затруднена ввиду отсутствия 
яркой клинической картины. РППК, как правило, 
обнаруживаются случайно при проведении ультра-
сонографии. Некоторые кисты гипоэхогенны при 
ультразвуковом исследовании либо анэхогенны 
с наличием рассеянных эхогенных очагов. КТ по-
зволяет выявлять гиподенситивные кисты, интен-
сивность визуализации которых не усиливались 
после инъекции контрастного вещества. В двух 
наблюдениях в стенках кист обнаружены кальци-
фикаты. При магнитно-резонансной томографии 
на Tl-взвешенных изображениях спин-эхо боль-
шинство кист были гиперинтенсивными, некото-
рые – гипоинтенсивными, что во многом зависело 
от характера содержимого кист. На T2-взвешенных 
изображениях спин-эхо все кисты были гиперин-
тенсивными, за редким исключением [38–39]. На-
личие цилиндрического реснитчатого эпителия 
среди слизи при цитологическом исследовании 
аспиратов патогномонично как для РППК, так 
и для бронхогенных кист, дальнейшая дифферен-
циальная диагностика между ними проводится 
при помощи биопсии.

Гистогенез РППК до сих пор неясен, но преоб-
ладает точка зрения, что они могут возникнать из 
эмбрионального зачатка передней кишки, который 
простирается от ротоглотки до печеночного ди-
вертикула. Из него в последующем развиваются 
ткани ротоглотки, пищевод, желудок, двенадца-
типерстная кишка, печень, желчный пузырь, под-
желудочная железа, трахео-бронхиальное дерево 
и легкие [38, 42]. Нижний отдел респираторного 
аппарата развивается в конце третьей недели эм-
бриологического развития как дивертикул вен-
трального краниального зачатка, из которого затем 
формируется трахея, бронхиальное дерево и легоч-
ные почки. Печень дифференцируется на четвертой 
неделе, когда пузырно-печеночный дивертикул 
поднимается из вентральной части хвостового кон-
ца переднего зачатка прямой кишки. Она состоит 
из энтодермальных клеток, пролиферирующих 
в поперечной перегородке и дифференцирующих-
ся в гепатоциты, которые формируют трабекулы. 
Поперечная перегородка соответствует участку ме-
зодермы, локализующемуся между перикардиаль-
ной полостью и пупочно-кишечным протоком, ко-
торый участвует в разделении грудной и брюшной 
полостей. Это разделение является неполным, в ре-
зультате чего возникают плевроперитонеальные 
каналы, позволяющие расти легочным зачаткам. 

Закрытие плевроперитонеальных каналов про-
исходит на восьмой неделе в результате слияния 
плевроперитонеальной мембраны с поперечной 
перегородкой. Аномальное бронхиолярное почко-
вание может появляться в процессе формирования 
бронхиол. Зачатки бронхиол могут мигрировать 
из грудной полости в брюшную через плевропери-
тонный канал до его закрытия. Этот аномальный 
бронхиолярный “бутон” может быть включен в по-
перечную перегородку, а затем окружен энтодер-
мальными клетками печеночного дивертикула [39]. 
Первоначально левая печеночная доля является 
основной частью печени. Ремоделирование пече-
ни происходит в течение шестой-восьмой недели 
эмбриогенеза. Правая доля растет, а левая подвер-
гается периферической регрессии после девятой 
недели. Это может объяснить преимущественную 
локализацию РППК в левой доле печени [18]. На 
десятой неделе цилиндрический эпителий, обра-
зующий бронхиальную почку, связанную с трахе-
обронхиальным деревом, может быть замещен ре-
спираторным эпителием с реснитчатыми клетками, 
слизистыми клетками, эндокринными клетками 
и клетками Клара. Некоторые случаи внутрибрюш-
ных бронхогенных кист подтверждают гипотезу 
внутрибрюшной миграции аномальных почек, воз-
никающих из трахеобронхиального дерева. В отли-
чие от бронхогенной кисты, стенка РППК никогда 
не содержит хрящ [19, 21]. Оба поражения могут 
возникнуть из трахеобронхиального дивертикула, 
но РППК могут возникнуть и позднее, на стадии 
дифференцировки бронхиол. Примитивная мезен-
хима, развивающаяся из висцеральной мезодермы 
и окружающая аномальные бронхиолярные поч-
ки, может дифференцироваться в пучки гладких 
мышц, но не в типичный хрящ бронхов [21].

Интестинальное удвоение и пищеводные кисты 
также могут быть выстланы ресничным эпителием 
и содержать в своих стенках тяжи гладкомышеч-
ных клеток. Однако кишечное удвоение остается 
связанным с основным кишечным трактом через 
его серозную оболочку или переплетенными мы-
шечными слоями. Эзофагеальные кисты остаются 
рядом со стенками пищевода. Когда рентгеноло-
гические признаки РППК не типичны, их можно 
ошибочно диагностировать как ретенционную 
кисту, гепатобилиарную цистаденому или даже 
гепатоцеллюлярная карциному [17]. Однако ни 
одно из этих поражений печени не содержит рес-
нитчатые клетки и гладкомышечную ткань.

РППК имеют гистологические, гистохимические 
и иммуногистохимические особенности, сходные 
с таковыми в бронхиолах нижних дыхательных 
путей, что подтверждает их происхождение из 
трахеобронхиального дерева. Отсутствие хряща 
в стенке кисты не позволяет охарактеризовать 
РППК как бронхогенные кисты. Поэтому РППК 
можно рассматривать как внутрипеченочные брон-
хиолярные кисты.

Внутрипеченочные непаразитарные кисты 
имеют различный патогенез. Гистологические, 
гистохимические и иммуногистохимические ис-
следования позволяют установить различия их 
пато- и морфогенеза и играют существенную роль 
в их дифференциальной диагностике.
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