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Холангиоцеллюлярный рак � это злокачественная опухоль, исходящая из эпи�
телия желчных протоков. Синонимами этого понятия являются холангиокарци�
нома, холангиогенный рак, в некоторых работах – опухоль Клатцкина [9, 39].

Первоначально к нему были отнесены только первичные опухоли внутрипече�
ночных желчных протоков [2, 19, 30]. Затем, учитывая общность процессов, термин
стал включать внутрипеченочные, воротные и дистальные внепеченочные опухо�
ли желчных протоков [11, 16]. Имеются работы, в которых авторы стремятся из�
лишне детализировать холангиокарциномы, выделяя опухоль Клатцкина, карци�
ному пузырного протока, в т.ч. изолированную – Фаррера [41].

Все эти разногласия, в какой�то мере, затрудняют восприятие сущности заболе�
вания и осложняют поиск рациональных методов диагностики и лечения. Нам пред�
ставляется, что в основу классификационных признаков прежде всего должны быть
положены морфологические характеристики, а уж затем – анатомические, так как
именно ими определяется выбор в проведении химио� и лучевой терапии. Хирурги�
ческое же лечение обусловливается локализацией и распространенностью процес�
са и практически не зависит от его морфологической основы.

Холангиоцеллюлярный рак – относительно редкое заболевание, встречающе�
еся с частотой менее 2% от всех злокачественных заболеваний [21]. Частота выяв�
ления холангиокарциномы составляет 1�2 человека на 100000 населения, в стра�
нах Юго�Восточной Азии она значительно выше, что связано с хронической энде�
мической паразитарной инфекцией печени. В Японии и Израиле частота возник�
новения холангиокарцином составляет 5,5 и 7,3 на 100000 населения в год. За
последние 30 лет отмечается значительный рост частоты возникновения холанги�
оцеллюлярного рака у пациентов старше 45 лет, что объясняется улучшением ди�
агностики и истинным увеличением больных. Большая часть пациентов поступает
в лечебные учреждения с запущенными формами заболевания, которые не подле�
жат радикальному хирургическому лечению. В наших исследованиях из 46 боль�
ных радикальные операции были выполнены 7.

Средние сроки выживания при внутрипеченочных холангиокарциномах со�
ставляют 18�30 месяцев, при воротных 12�24 месяца. Большинство больных умира�
ет в течение года после установления диагноза [17, 34].

Холангицеллюлярный рак по локализации подразделяют на внутри� и внепече�
ночный. Внутрипеченочное поражение встречается в 10�25% случаев [Khan S.A. et
al 2003]. Считается, что периферическая (внутрипеченочная) холангиокарцинома
происходит из внутрипеченочных желчных протоков [2]. Внепеченочные пораже�
ния разделяют на воротные, расположенные в области конфлюенса (опухоль Клат�
цкина, описанная в 1965 году) и дистальные внепеченочные опухоли, располо�
женные между бифуркацией и верхней границей поджелудочной железы [22]. Час�
тота поражения правого или левого печеночных протоков составляет 10%, облас�
ти бифуркации – 20%, проксимальной части общего желчного протока – 30%, дис�
тальных отделов общего желчного протока также 20�25%. В 5% случаев отмечается
мультифокальный рост опухоли [17, 22].

Наиболее частыми опухолевыми центрами при холангиоцеллюлярных раках
являются область бифуркации (опухоль Клатцкина), пузырный проток и место его
впадения в общий печеночный проток [16, 41].

Учитывая особенности патоморфоза опухоли с нередким одномоментным вов�
лечением внутрипеченочных и внепеченочных протоков, такая классификация
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не всегда применима, поэтому для характеристики во�
ротных холангиоцеллюлярных раков нередко использу�
ют классификацию Bismuth�Corlette, дифференцирующую
локализацию опухоли в печеночных протоках (рис. 1) [6].

В соответствии с международной классификацией
TNM Американский объединенный комитет по раку
(AJCC) [4] предложил классификацию для данной патоло�
гии (табл. 1).

По характеру роста, независимо от местоположения
вовлеченных протоков, холангиоцеллюлярный рак раз�
деляют на четыре типа: инфильтративный, полиповид�
ный, экзофитный и смешанный [9, 38]. В 90�95% случаев
холангиогенный рак представлен аденокарциномами с
различной степенью дифференцировки (главным об�
разом высокодифференцированные аденокарциномы).
Реже выявляются аденосквамозные, плоскоклеточные,

перстневидноклеточные, муцинозные и анапластичес�
кие раки [16, 26].

К факторам риска развития холангиоцеллюлярного
рака относят первичный склерозирующий холангит, хо�
ледохо� и гепатолитиаз, билиодигестивные анастомозы,
неспецифический язвенный колит, аденомы гепатикохо�
ледоха, множественный папилломатоз, врожденные кис�
ты общего желчного протока, болезнь Кароли, болезнь
Крона, контакт с радиоактивным диоксидом тория, пара�
зитарная инвазия Clonorchis sinensis и Opisthorchis viverrini,
курение [9, 16]. Потенциальными факторами риска для
внутрипеченочной формы холангиокарцином являются
гепатит C, ВИЧ, цирроз печени, сахарный диабет. Однако,
несмотря на все это, как показывает и наш опыт диагнос�
тики и лечения 46 больных, во многих случаях холангио�
целлюлярный рак встречается у больных без очевидных
факторов риска [11].

Клиническая картина холангиогенного рака обуслав�
ливается обструкцией желчных протоков, что проявляет�
ся синдромом механической желтухи. Характерной осо�
бенностью является зависимость проявлений данного
синдрома от локализации опухолевого процесса, т.е. чем
выше расположена опухоль, тем больше ее размеры и
более поздние сроки ее проявления.

Выраженный болевой синдром не считается характер�
ным для холангицеллюлярного рака, однако, при присо�
единении вторичной инфекции и локализации опухоле�
вого процесса в дистальных отделах гепатикохоледоха
может развиться клиническая картина острого холанги�
та, характеризующаяся потрясающим ознобом, лихорад�
кой, болями в правой подреберной области [12].

Запущенные формы заболевания проявляются призна�
ками раковой интоксикации в виде боли, усталости, не�
домогания и потери в весе.

Синдром Курвуазье характерен для дистальных пора�
жений, при интактном пузырном протоке.

Лабораторная диагностика холангиокарцином бази�
руется на определении показателей, характерных для хо�
лестаза и цитолиза: умеренном повышении АсАТ, АлАТ,
ГГТП; значимой гипербилирубинемии, в основном за счет
прямой фракции; отчетливом увеличении уровня ЩФТ.
Длительная обструкция общего печеночного или общего
желчного протока может привести к дефициту жирора�
створимых витаминов, гипокоагуляции, гипо� и диспро�
теинемии [16].

Таблица 1
Стадирование гепатоцеллюлярного рака (AJCC)

0 Tis N0 M0 
I T1 N0 M0 
II T2 N0 M0 
III T1 или T2 N1 или N2 M0 

IVA T3 любое N M0 
IVB любое T любое N M1 

 Примечание: M
0
 отсутствие отдаленных метастазов; М

1
 отдаленный метастаз; N

0
 отсутствие региональных метастазов в лимфати�

ческих узлах; N
1
 метастазы в лимфоузлах гепатодуоденальной связки; N

2
 метастазы в перипанкреатические, перидуоденальные,

перипортальные, чревной артерии и/или верхней брыжеечной артерии лимфатические узлы; Т
is
� рак in situ, T

1
 опухоль распрост�

раняется субэпителиально; T
2
 опухоль распространяется в перифибромускулярную соединительную ткань; T

3
 опухоль распростра�

няется на соседние органы.

Рис.1. Классификация воротного
холангиоцеллюлярного рака по Bismuth�Corlette
(цит. по de Groen P. et al. // N. Engl. J. Med. � 1999. � Vol.341.
� P.1368�1378)
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Некоторые виды холангиоцеллюлярного рака, в част�
ности муцинозный, способны секретировать в просвет
желчных протоков большое количество слизи, которая
хорошо видна во время эндоскопии, что позволяет запо�
дозрить опухолевое поражение желчных протоков [11].

Для диагностики опухолевого процесса предложено
большое количество маркеров, но наиболее показатель�
ным является Ca19�9 [11, 16]. Так например, при повыше�
нии Ca19�9 до 100 U/ml (N=40 U/ml) чувствительность в
обнаружении холангиоцеллюлярного рака, развившего�
ся на фоне склерозирующего холангита, составляет 89%,
специфичность 86% [28].

Наиболее целесообразным представляется использо�
вание нескольких онкомаркеров; так, при сочетании Ca19�
9 с СEA точность исследования достигает 86%. Исследова�
ние данных онкомаркеров в послеоперационном пери�
оде позволяет оценить эффективность лечения и диаг�
ностировать процидив заболевания [32].

Инструментальной диагностике холангиоцеллюлярно�
го рака отводится решающее значение, при этом ведущи�
ми задачами являются локализация опухолевого процес�
са и проведение дифференциальной диагностики между
злокачественной и доброкачественной стриктурой желч�
ных протоков.

Как правило, обследование больных начинается с уль�
тразвуковой диагностики (УЗИ). Исследование более ин�
формативно в распознавании внутрипеченочных форм
холангиоцеллюлярного рака, что проявляется в виде од�
нородных или разнородных опухолевых масс, не имею�
щих специфических УЗ признаков: в 75% случаев они ги�
перэхогенны, в 10% � изоэхогенны, в 15% � гипоэхогенны
с неровной границей. Периферически расположенные
опухоли размерами до 3 см проявляются в виде гипоэхо�
генных образований, при больших размерах – гиперэхо�
генных. Инфильтративный внутрипеченочный тип холан�
гиоцеллюлярного рака может проявляться в виде фокаль�
ных сегментарных расширенных внутрипеченочных про�
токов.

Воротные и дистальные поражения зачастую не обна�
руживаются с помощью УЗИ вследствие их малых разме�
ров. Лишь в 45% случаях УЗИ позволяет выявить экзофит�
ную форму холангиоцеллюлярного рака. Вместе с тем,
наличие обструкции желчных протоков устанавливается
на основании косвенных УЗ признаков. Самым главным
из них является дилатация протоков тех сегментов пече�
ни, из которых затруднен желчеотток (рис. 2) [1].

При нарастании гипертензии протоки прогрессивно
расширяются и постепенно по диаметру превышают со�
седствующие ветви воротной вены. Происходит форми�
рование картины “желчных озер” — значительного не�
равномерного расширения внутрипеченочных протоков,
вплоть до их кистоподобного состояния (рис. 3).

Применение допплерографии позволяет диагностиро�
вать окклюзию печеночной артерии, равно как и сдавле�
ние опухолью воротной вены, в том числе с ее тромбозом.

Внедрение внутрипротокового УЗИ значительно рас�
ширило возможности стадирования процесса, так опу�

Рис.2. УЗИ. Расширение внуитрипеченочных протоков
правой доли при опухоли Клатцкина.

Рис. 3. УЗИ. “Желчные озера” в правой доле печени,
при длительной окклюзии правого печеночного
протока холангиоцеллюлярным раком.

холевая инвазия в печеночную артерию диагностируется
в 88% случаев, прорастание опухоли в воротную вену или
поджелудочную железу � в 100% [35, 36].

Без сомнения, важнейшим методом диагностики хо�
лангиокарцином и оценки их резектабельности являют�
ся прямые методы контрастирования желчных протоков:
ЭРХПГ, чрескожная чреспеченочная холангиография, хо�
лецистохолангиография. Выбор метода холангиографии
зависит от локализации опухоли, ее размеров и предпо�
лагаемого способа лечения. Для воротных опухолей пред�
почтительнее выполнение ЧЧХ, для дистальных – ЭРХПГ
(рис. 4, 5). При планируемом дренировании (стентирова�
нии) желчных протоков и нерезектабельности опухоли
при наличии дистальной холангиокарциномы целесооб�
разнее выполнять холецистохолангиографию и ЭРХПГ, в
остальных – ЧЧХ.

В сравнении с другими методами, ЭРХПГ является бо�
лее полным исследованием, так как позволяет характе�
ризовать периампулярные опухоли.

Н.А. Майстренко и др.
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Компьютерная томография (КТ) в 74% случаев способ�
на распознать внутрипеченочные холангиоцеллюлярные
поражения. Лучше определяются опухоли узлового типа,
хуже � диффузного склерозирующего характера (рис. 6).

Внепеченочные холангиогенные раки в целом диаг�
ностируются лишь в 40% случаев. Вероятность выявления
экзофитных опухолей при тонких срезах приближается к
100%. Опухоли с инфильтративным ростом и полиповид�
ные внутрипросветные формы холангиоцеллюлярного
рака выявляются при КТ только в 22�25% случаев [23].

Болюсное усиление улучшает визуализацию воротных
опухолей или опухолей, вовлекающих в процесс порталь�
ную венозную или артериальную систему. Изолирован�
ная дилатация внутрипеченочных желчных протоков в
уменьшенной печеночной доле с гипертрофией контр�

Рис.4. ЧЧХ. Правого печеночного протока
при холангиокарциноме области конфллюэнса

Рис. 5. ЭРХПГ. Холангиоцеллюлярный рак общего
печеночного протока.

Рис. 6. СКТ при инфильтративной форме
внутрипеченочного холангиоцеллюлярного рака.

Рис. 7. МРХПГ. Холангиокарцинома в области
конфлюэнса с распространением на общий
печеночный проток.

Н.А. Майстренко и др.
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латеральной доли предполагает наличие опухоли, хро�
нически сдавливающей систему воротной вены. Билобар�
ное расширение внутрипеченочных протоков с нормаль�
ным или уменьшенным желчным пузырем свидетельству�
ет о воротной локализации процесса, в то время как уве�
личенный желчный пузырь при расширенных желчных
протоках предполагает ее дистальную локализацию.

КТ позволяет распознать увеличенные лимфоузлы при
внутрипеченочном холангиоцеллюлярном раке в 15% слу�
чаев [23].

Внедрение магнитнорезонансной холангиопанкреа�
тикографии (МРХПГ) расширило возможности неинва�
зивной диагностики холангиоцеллюлярного рака [40].
МРХПГ предполагает превосходное отображение парен�
химатозных изменений в печени, так же как и визуализа�
цию сосудистых структур, желчного дерева, причины его
окклюзии (рис. 7, 8).

Использование МРХПГ с современными парамагне�
тиками сопоставимо с КТ�холангиографией, объединен�
ной с КТ�ангиографией. Учитывая атравматичность
МРХПГ, отсутствие лучевой нагрузки, данное исследова�
ние может заменить КТ и ангиографию на этапе доопе�
рационного обследования больных со злокачественны�
ми опухолями билиарного тракта [7, 40].

Недостатками МРХПГ являются его “статичность”, не�
способность расширить гепатикохоледох во время ис�
следования и двусмысленность выводов при диффузных
склерозирующих опухолях, сопровождающихся продлен�
ным сегментом минимально суженного протока.

Точность МРХПГ в оценке уровня и морфологии об�
струкции желчного протока сопоставима с прямой хо�
лангиографией в виде ЭРХПГ или ЧЧХ. Чувствительность
и специфичность МРХПГ при выявлении стриктур, по на�
шим данным, составляет 93,3%, 98,5% соответственно, что
совпадает с данными других авторов [29].

Позитронно�эмиссионная томография � быстро разви�
вающаяся функциональная методика, которая позволяет
провести дооперационное стадирование множества зло�
качественных опухолей. Ряд исследований показал чувстви�
тельность и специфичность более 90% в диагностике хо�
лангиокарцином [15, 18, 20]. Однако имеются публикации о
том, что чувствительность ПЭТ ограничена в небольших
инфильтративных муцинозных опухолях из�за плохого на�
копления 18F�дезоксиглюкозы [5, 31]. Отмечается, что чув�
ствительность ПЭТ при узловых опухолях выше, чем при
инфильтративных 85 и 18% соответственно [5]. Специфич�
ность при внепеченочных формах холангиоцеллюлярно�
го рака колеблется от 80 до 33% [5, 15, 31].

Эффективность ПЭТ КТ в диагностике холангиоген�
ного рака недостаточно изучена. Petrowsky H. et al. [31]
считают, что чувствительность и специфичность ПЭТ КТ
для внутрипеченочной формы составляют 93 и 80%, для
внепеченочных форм 55 и 33% соответственно. В этом же
исследовании, чувствительность и точность ПЭТ КТ для
обнаружения отдаленных метастазов равняется 100%. Для
метастазов в региональные лимфоузлы чувствительность
значительно ниже и составляет 12%, специфичность 96%.

Рис. 8. МРХПГ.
Дистальный холангиогенный рак.

Рис. 9. Фистулохолангиограмма. Этап замены
пластикового стента при воротной
холангиокарциноме.
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Jadvar H. et al. [14] при изучении рецидива опухоли и ее
отдаленных метастазов, пришли к выводу о 94% чувстви�
тельности и 100% специфичности.

Лечение холангиокарцином на данном этапе разви�
тия медицины, к сожалению, малоэффективно. Менее 20%
больных с холангиокарциномами операбельны [10, 16].
Наши данные совпадают с данными других авторов, из 46
больных операбельными оказались 7.

На резектабельность опухоли оказывают влияние
множество факторов: локализация; инвазия в систему
воротной вены и печеночной артерии; стадийность и
мультифокальность опухоли; осложнения холестаза в
виде билиарного цирроза, гнойного холангита, били�
арного сепсиса; состояние контрлатеральной доли
печени и т.д..

Объем радикальной операции зависит от локализа�
ции опухоли. При внутрипеченочном ее расположении –
гемигепатэктомия или трансплантация печени. При во�
ротной локализации – супрадуоденальная резекция ге�
патикохоледоха, лимфоаденоэктомия, холецистэктомия,
резекция 4 сегмента печени, билиодигестивный анасто�
моз. Панкреатодуоденальная резекция выполняется при
дистальном холангиоцеллюлярном раке.

Результаты радикальных операций нельзя считать удов�
летворительными. При дистальных и периампулярных
опухолях пятилетняя выживаемость после радикальной
операции составляет 39%, при воротных � 5�15% [24].

При изучении отдаленных результатов отмечается, что
после выполнения радикальных операций примерно в
50% случаев имеется местный процидив, в 30�40% � отда�
ленное метастазирование [13].

Из 7 прооперированных нами больных трое умерли
от процидива заболевания в первые 3 года.

По мнению ряда исследователей, сочетание транс�
плантации печени с дооперационной радиохимиотера�
пией и послеоперационной внутрипросветной лучевой
терапией обеспечивает 80% пятилетнюю выживаемость
[13]. В эту группу входят пациенты без метастатического
поражения лимфоузлов и отрицательными гистологичес�
кими данными в крае резецированного препарата.

Паллиативные обходные билиодигестивные анастомо�
зы являются наиболее часто выполняемыми хирургичес�
кими вмешательствами при внепеченочном холангиоцел�
люлярном раке.

Широкое внедрение методов стентирования и пунк�
ционного дренирования желчных протоков, по мнению
ряда зарубежных авторов, должно привести к сокраще�
нию выполнения паллиативных билиодигестивных анас�
томозов. Стенты используются для того, чтобы поддер�
жать адекватный желчеотток и уменьшить симптомы ин�
токсикации.

Стентирование пластиковыми стентами дешевле, но в
среднем с периодичностью 3 месяца данные стенты тре�
буют замены (рис. 9). Металлические стенты более доро�
гие, но продолжительность их функционирования боль�
ше, чем у пластиковых стентов. Данный вид стентирова�
ния целесообразнее использовать в случаях прогнозиру�
емых сроков “доживания” пациентов свыше 6 месяцев
(рис. 10) [40].

Недостатком металлических стентов является возмож�
ность прорастания опухоли через ячеистую стенку, что
может стать причиной желчной обструкции. Замена ме�
таллических стентов затруднена. Вместе с тем, полная их
окклюзия может привести к гнойному холангиту, абсцес�
сам печени, билиарному сепсису. Целесообразным счи�
тается совместное использование металлических стен�
тов, служащих в виде “рубашки”, и пластиковых – устанав�
ливаемых в просвет металлических стентов эндоскопи�
чески. В этих случаях возможна облегченная периодичес�
кая замена пластиковых стентов [40, 16].

Средние сроки выживания у 12 стентированных нами
больных составили 12 месяцев, максимальный � 41 месяц
(при опухоли Клатцкина). Наши данные согласуются с
данными других авторов [16]. Сообщений о пятилетней
выживаемости больных после стентирования в доступ�
ной литературе не найдено.

Перспективным считается комбинированное ис�
пользование стентирования и фотодинамической тера�
пии, позволяющей увеличить средние сроки продолжи�
тельности жизни в три раза, в сравнении со стентирова�
нием [3].

Лучевая и химиотерапия часто используются в прове�
дении комбинированного лечения холангиоцеллюлярно�
го рака. Однако отношение к лучевой терапии неодноз�
начное. В ряде работ указывается, что у операбельных боль�
ных сочетание дооперационной лучевой и химиотерапии
с последующим внутриполостным облучением значитель�
но повышает пятилетнюю выживаемость [40]. У инопера�

Рис. 10. Обзорная рентгенограмма брюшной полости.
Металлический стент при дистальном
холангиоцеллюлярном раке.
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бельных больных комбинация лучевой и внутриполостной
радиотерапии в сочетании с химиотерапией или без нее
увеличивает средние сроки жизни до 16 месяцев [25].

Другие авторы на основании проспективных исследо�
ваний пришли к выводу, что лучевая терапия не оказывает
никакого положительного эффекта на увеличение про�
должительности и качества жизни больных с холангио�
целлюлярным раком [16].

Дооперационная или послеоперационная химиотера�
пия не ведет к значительному улучшению выживаемости
и качества жизни у больных с холангиогенным раком.
При проведении различных схем химиотерапии с исполь�
зованием 5�фторурацила, митомицина, метотрексата, это�
позида, доксорубицина, цисплатина не было отмечено зна�
чительного эффекта [33]. Перспективным считается ис�
пользование комбинации гемцитабина с цисплатином
или оксалиплатином.

Региональная химиотерапия позволяет достигнуть
большей концентрации лекарственных средств и улуч�
шить результаты лечения. Тем не менее, с учетом структу�
ры рецидива опухоли, она не заменяет системной химио�
терапии полностью [16].

В целом, средняя продолжительность жизни при ис�
пользовании химиотерапии увеличивалась не более чем
на 3�6 месяцев, и средние сроки выживания составляют
не более 11 месяцев [37].

Таким образом, улучшение результатов лечения холан�
гиоцеллюлярного рака будет зависеть от профилактики,
ранней диагностики и более агрессивных и передовых
методов хирургического лечения.

Универсальность прекращения курения и уменьшения
веса в профилактике онкологических заболеваний оче�
видна. Необходимо максимальное устранение факторов,
увеличивающих риск развития холангиоцеллюлярных
раков. В будущем возможна разработка молекулярных
методов диагностики, определяющих наследственную
группу риска (по фенотипу), коррекция генетических
изменений.

Внедрение в практику новых высокотехнологичных
инструментальных и лучевых методов диагностики,
поиски более информативных онкомаркеров в кро�
ви, желчи и кале позволят диагностировать опухоль
на ранних этапах. Широкое использование радикаль�
ных операций, в том числе пересадки печени на ран�
них стадиях заболевания увеличит сроки выживания
пациентов.

Разработка и внедрение сочетанных методов лечения,
включающих стентирование (при нерезектабельных опу�
холях), местное и общее воздействие на опухолевый про�
цесс избирательной лучевой и химиотерапии приведет к
увеличению продолжительности жизни у иноперабель�
ных больных.
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