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راحيـكبد، درمان ج رزكسيونوند كبد، ـدي، پيـكب اپيتليوئيدهمانژيواندوتليـوم  :هاي كليدي اژهو

  و هدف هزمين
ي يك تومور نادر عروقي اپيتليوئيدهمانژيواندوتليـوم 

درگيري اوليه كبد با  1.ر كندـتواند كبد را درگي است كه مي
و  Ishakي اولين بار توسط اپيتليوئيدژيواندوتليـوم همان

بيمار مبتلا به همانژيواندوتليـوم  32اي از  همكاران در مجموعه

 :چكيده

اين . روقي استـوري بسيار نادر با منشاء عـتوم Epitheioid Hemangioendothelioma (EH) وئيدـاپيتلي ومـانژيواندوتليـهم :و هدف هينمز

ها ديده  بيشتر در خانم (Hepatic EH)اپيتليـوئيد كبد  ومـانژيواندوتليـهم. ه يا كبد ايجاد شودـرم، ريـج نـون نسـهاي مختلفي همچ تـواند در بافت ور ميـتوم

يك  خيم تا انژيوم خوشـتواند از يك هم اين بيماري مي. ماند ف ناشناخته ميـب در بيماران مختلـاغل HEHشدن  مـوانائي بدخيـت. شود مي

  . پردازيم ه ميـاوليHEH ورد پنج بيمار مبتلا به ـارب خود در مـدر اين مقاله ما به بيان تج. وساركوم متفاوت باشدـهمانژيواندوتلي

وا ورد مداـبه منظور دستيابي به درمان قطعي در اين مركز م ،ت شناسيـهاي باف بررسي اثابت شده ب HEHص ـپنج بيمار كه با تشخي: ها مواد و روش

 .شود ، در پژوهش حاضر بررسي ميرار گرفتندـق

در سه بيمار . نده بودرفتـرار گـت درمان جراحي قـو تح هرا نشان نداد ورـتوم ديـد پخش شدن خارج كبـشواه ،اران اين مطالعهـيك از بيم هيچ :ها يافته

نسبي  ونـرزكسيد و ـنيمة راست كب رزكسيوندر يك بيمار ). خويشاوندرد زندة ـورد از فـورد از جسد و يك مـدو م(ام شد ـوند كبد انجـعمل جراحي پي

ري پس از عمل از يك سال ـپيگي. ردـوت كـور فـت سريع تومـد بود، به دليل پيشرفـوند كبـكه منتظر نوبت براي پيييكي از بيماران درحال. ام شدـراگم انجـدياف

ري ـوعة پيگيـور يا متاستاز دور دست در مجمـوضعي تومـود مـاز ع يوردـچ مـروز، هيـتا به ام. نشد از شيمي درماني كمكي استفاده. سال متفاوت بود ۱۳تا 

  .ده نشده استـشده مشاه

ر ـه نظـب. ه باشدـراه داشتـه همـي بـاني قطعـايج درمـوه نتـواند به صورت بالقـت ميHEH راحي در ـداخلة جـگام و مـص زود هنـتشخي :گيـري نتيجه

د ـوند كبـاله، پيـدگان اين مقـط نويسنـده توسـل آمـررسي به عمـدر ب. د باشدـكب راديكال رزكسيوناري ـن بيمـراي ايـابي اول بـان انتخـه درمـك دـرس مي

وي رشد ـوم آن و الگـنامعل بـت اغلـظار، عاقبـانت طـولاني دتـرغم مـعلي. باشد مي رزكسيونرقابل ـور غيـت براي بيماران مبتلا به تومـوه با اهميـروشي بالق

. اوت استـمتف% ۵۵تا % ۴۳الات از ـدر مق HEHاي بيماران مبتلا به ـي بقـزان كلـمي. ادي داردـت زيـز اهميـرد زندة خويشاوند نيـدي از فـكبوند ـپيرونده، ـپيش

ال حاضر ـي در حـش درمان كمكـنق. تـدي اسـهاي كب يـبدخيمر ـبه سايلا ـر از بيماران مبتـي بيشتـابل توجهـزان قـبه مي HEHاي بيماران مبتلا به ـزان بقـمي

   .ص استـنامشخ
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  ... اپيتليوئيديـوم دكتر آريانب محـرابي ـ درمان جراحي همانژيواندوتل

 HEH 2.زارش گرديدـگ )HEH( دـاولية كب ياپيتليوئيد
 4و3.زارش شده استـگ نيز همچنين در ساير اعضاي احشايي

همانژيوم يك از ، HEH شناختي رفتار باليني ـ آسيب
ولاً در ـمعم HEH 3و1.وم متفاوت استـآنژيوسارك تاخيم  وشخ

ي يا اپيتليوئيدورفولوژي ـهاي بالغ ديده شده و با م خانم
 وژنزـد هيستـد با شواهـوي رشـوسيتوئيدي و الگـهيستي
روقي آن با نشان ـت عـماهي 4.شود ال شناخته ميـاندوتلي

و  VIII ورـته به فاكـژن وابست زي مثبت با آنتيـآمي دادن رنگ
رح ـمط  Weibel-Paladeامـا اجسـي بـورت اختصاصـبه ص
ژن وابسته به  يـوشيمي آنتـونوهيستـايي ايمـشناس. شود مي
از  HEH راقيـافت صـبراي تشخي  VIIIورـفاكت

كبدي ضروري  ورهاي اوليةـهاي متاستاتيك يا توم كارسينوم
كبدي وند ـدي يا پيـكب رزكسيونبراي درمان قطعي،  4.است

و تفاوت موجود در HEH  به دليل نادر بودن. توصيه شده است
در . باشد سير طبيعي آن، كارايي دو روش فوق قابل تعيين نمي

ركز درماني با ـود در يك مـبه بيان تجربة خ ااين مقاله، م
 HEH ار بيمار مبتلا بهـراحي چهـه درمان جـه بـتوج
  .ردازيمـپ مي

  ها گـزارش نمونه
 HEH ، چهار بيمار مبتلا به2003تا  1992هاي  لدر بين سا
كبد در مركز ما مورد  رزكسيونهاي پيوند كبد يا  اوليه با روش

آمده  1اطلاعات بيماران در جدول شماره . رار گرفتندـدرمان ق
اوليه و بدون تظاهرات خارج  HEH يك بيمار مبتلا به .است
متأسفانه، . رفترار گـبراي پيوند كبد در ليست انتظار ق ،ديـكب

دي ناشي از ـد به دليل نارسايي شديد كبـبيمار دو ماه بع
  .وت نمودـع تومور فـپيشرفت وسي

  اطلاعات جمعيت شناختي و تظاهـرات باليني
سال بود  39و متوسط سن آنها  هاران زن بودـامي بيمـتم

درد در ربع فوقاني راست شكم ). سال 61تا  32دود ـبا ح(
كاهش وزن و ضعف تظاهر ). سه مورد(صلي بود ي اـر بالينـتظاه

بزرگي كبد و تودة قابل لمس اپيگاستر . اصلي در يك بيمار بود
در اين . دو بيمار ديده شد و يك بيمار كاملاً بدون علامت بود در

در . در حين بررسي روتين تشخيص داده شد HEHوعه، ـمجم
آزمايشگاهي ترين يافتة  اصلي ،الن فسفاتازكزايش آلـبيمار اف 4

هاي آزمايشگاهي كلستاز به همراه  هـار يافتـدر دو بيم. بود
  .روبين ديده شد راز و بيليـلوتاميل ترانسفگافزايش گاما

  صـتشخي
دام تشخيصي، در ـن اقـوان اوليـرافي به عنـسونوگ

ضايعات چند كانوني با . امي بيماران غيرطبيعي بودـتم
ف ـدازة مختلـبا انورهاي ـن در تومـوژنيسيتة ناهمگـاك
دي با ـارج كبـري خـدرگي. نداسايي شدـشن

 اسكن تي سي  و متعاقباًكولونوسكوپي  ،وپيـوگاستروسكـازوفاگ
ج بيمار ـامي پنـدر تم. رديدـي گـمنتف  MRIيا م ـشك

 HEH اين بيمارانندولي مشاهده شد، در  متعدد ضايعات
راف ـاط ب درـمادة حاج رداشتـبزايش ـا افبدولي ـنتيپيك 

ده ـروق قابل مشاهـركزي كم عـراه ضايعات مـضايعه به هم
دي در دو بيمار و ـول كبـون كپسـرتركسي. بود

ابل ـق وردـدر يك مدي ـم كبـون پارانشيـكلسيفيكاسي
راني ـه جبـروفي قابل توجـهيپرتورد ـدر يك م. ودـت بـرؤي

ي روـري تومـد درگيـكه فاق(د ـپ كبـرال چـان لتـدر سگم
 يـشناخت بـي ـ آسيـص بافتـتشخي. تـود داشـوج) بود

HEH د ـاران تأييـامي بيمـي در تمـوپسي سوزنـبا بي
  .رديدـگ

  ريـدرمان جراحي و پيگي
از بيماران درحاليكه در ليست انتظار بود، دو ماه بعد  ييك

در يكي از . در دو بيمار پيوند از جسد صورت گرفت. فوت نمود
 ال آمبولي شيميايي از طريق شريانبيماران پيوندي، ارس

](TACE) Transarterial Chemoembolization[  قبل
  ادةـاز عمل جراحي به منظور كنترل پيشرفت تومور و استف

اران ـيكي ديگر از بيم. رفتـدت انتظار صورت گـمفيد از م
 رزكسيونراه ـد به همـة راست كبـنيم رزكسيونت ـتح
رتب ـتمامي بيماران به صورت م. رار گرفتـم قـي ديافراگـنسب

ري ـمدت پيگي ،شدند پيگيريركز ـهاي سرپايي م در درمانگاه
ونه روش ـگ چـاز هي. ودـاوت بـسال متف 13تا  1اران از ـبيم
  در دورة ،يـيا شيمي درماني كمك ودرماني، ايمنوتراپيـرتـپ

ود ـون موردي از عـتاكن. دـاستفاده نش قبل و بعد از جراحي،
  ).1جدول شماره (د گردياز مشاهده نـور يا متاستـتوم

  گيـري و نتيجه بحث
HEH اي كه نسـبت ابـتلاي    تر است، به گونه در زنان شايع
تمـامي بيمـاران ايـن     4.گزارش شـده اسـت   2به  3 ،زن به مرد

  .وعه خانم بودندـمجم
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  ۱۳۸۴، سال ۲، شماره ۱۳نشريه جراحي ايران، دوره 

  .اند رار گرفتهـون يا پيوند كبد قـزكسيت درمان رـكه تح HEHبيمار مبتلا به  ۴ربوط به ــ اطلاعات م۱جدول شماره 

  جراحي درمان  خون گروه   جنسيت  ) سال(سن   شماره
سركوبگر  داروي 

  ايمني

بعد از  عوارض 

  عمل
  باليني نتيجة   پيگيري مدت 

 A زن  ۳۵  ۱

پيوند كبد از جسد 

همراه با مجراي 

  آئورتي ـ كبدي

CSA 

نكروز مجراي

صفراوي كه با 

هپاتيكوژژنوستومي 

  شددرمان 

  مـاه  ۱۵۱
در قيد حيات ـ 

  بدون عود

 A زن  ۶۱  ۲

هپاتكتومي نيمة

راست كبد همراه 

با رزكسيون بخشي 

  از ديافراگم

 ـــــــــ
فيستول جدار شكم 

  بدون مداخلة جراح
  مـاه  ۷۵

در قيد حيات ـ 

  بدون عود

 B زن  ۳۲  ۳
پيوند كبد از 

  بستگان
Tac 

نكروز مجراي

صفراوي كه با 

revision  مجرا

  مان شددر

  سال ۱۳
در قيد حيات ـ 

  بدون عود

 AB زن  ۳۳  ۴

TACEو پيوند

همزمان كبد و كليه 

  متعاقب آن

CSA سال ۱۳  ترميم ثانويه زخم  
در قيد حيات ـ 

  بدون عود

                        CSA  =نو سپوريـسيكل A                     Tac  =      تاكروليموس              TACE  =آمبولي شيميايي از طريق شريان ارسال  

  
 137در  HEH سن متوسط گزارش شده از مبتلايـان بـه   

تا  12 ة سنيدودـحم(سال است  8/46 ،بيمار موجود در مقالات
 ـ مي). سال 86  ط بيمـاران مبـتلا بـه   ـتوان گفت كه سن متوس

HEH بيماران مبتلا بـه سـاير    ادر هنگام تشخيص در مقايسه ب
 ـ 5و1.تر استهاي كبدي كم بدخيمي ر چـه بعضـي از عوامـل    ـاگ

شناسـي ايـن    ؤثر هستند، اما سببـم HEH ادـاحتمالاً در ايج
نـاهمگون   HEH علائـم بـاليني  . وز ناشناخته استـبيماري هن

يـا   6ت تا پرفشـاري پـورت  ـدون علامـاران بـهستند و از بيم
 ــايي كبـنارس  ـل ـدي به دلي عـروق كبـدي و    راسيونـانفيلت

 ـ  ـ . دـايسكمي متفاوتن % 42ص نزديـك بـه   ـدر هنگـام تشخي
 ـ 1.ت هســتندـدون علامـــاران بـــبيمــ ي ـعلائــم بالينـ

زارش شـده در  ـترين علائم گ عـشاي. دباشن ميراختصاصي ـغي
 ـ  راست وقاني خارجيـي درد ربع فـون پزشكـمت ه ـشـكم و ب

ي عمـــومگي ـش وزن، زردي و خستـــر كاهـــزان كمتـــميــ
 ـ HEH به تشخيصند نتوا بعضي از نكات مي 4و1.است ون ـرهنم
  :دنباش

 ـ ور كبـدي در بـالغين جـوان بـه ويـژه وجـود       ـايجاد توم
 ــدد داخل كبـتومورهاي متع  راه بـا وضـعيت بـاليني   ـدي هم

 در  يكاسـيون فبيمار، الگوي رشد آهسته و وجـود كلسي  مطلوب
   7.ورـتومداخل 

بيمـاران  % 70اتاز سـرم در  ـن فسفـح آلكالـزايش سطـاف
 ـ 4.ان داده شده استنش HEH مبتلا به  ــمارك  وريـرهاي توم

(CA 19-9, CEA, AFP)  تـاكنون   4.معمولاً طبيعي هسـتند
  .اند نكرده HEH كمكي به تشخيص ،هاي آزمايشگاهي يافته

ترين تظـاهرات   داخل كبدي تومور، شايع اتعلاوه بر تظاهر
، %)17(، بزرگـي طحـال   %)46(در پرتونگاري شامل بزرگي كبد 

   4.دنباش مي%) 5(فشاري وريد پورت و پر%) 13(آسيت 
مراحـل   به عنوان تواند كبدي كه مي HEH دو نوع مختلف

نوع نـدولي   :مختلف تومور در نظر گرفته شوند، بيان شده است
است و نوع منتشـر كـه احتمـالاً     HEH مرحلة زودرسي ازكه 

كبـدي و يـا   (مرحلة پيشرفتة تومور همراه بـا تهـاجم عروقـي    
هاي مجزا بـا   تواند به صورت ندول مي HEH 8و7.باشد مي) پورت

هـاي درهـم     سانتيمتر يا به صورت توده 12تا  5/0قطري معادل 
نـدولي چنـد كـانوني از      يـك منظـرة   10و9.آميخته ديده شـود 
هاي تومورال اغلب در مراحل اوليـه ديـده    انفيلتراسيون سلول

هـم  افته و دريدر مراحل بعدي، اندازة ضايعات افزايش . شود مي
 انفيلتراسـيون  منظـرة د و بـدين ترتيـب يـك    نشـو  ادغام مي
بسياري از ضايعات محيطي بـوده   10و9.كنند را ايجاد مي منتشرتر

 ـياب و به كپسول كبد توسعه مـي   رتراكسـيون صـاف شـدن   . دن
هاي  به دليل فيبروز و هيپرتروفي جبراني سگمانكپسول كبدي 
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شـخيص  كننـده بـراي ت   تواند شـواهدي كمـك   سالم كبدي مي
ميزان اكوژن بودن ضـايعات مختلـف    ،در سونوگرافي 11و10.باشند

ر ضايعات نسبت به نسج مجاور كبدي كـاهش  كثا. متفاوت است
شــكلي  ،HEH بــا وجــود آنكــه نــوع نــدولي 10و9.اكــو دارنــد

نـوع منتشـر وجـود    در دارد،   MRIيـا  CTغيراختصاصي در 
بسـيار متقاعدكننـده    HEH معيارهاي ذيل، بـراي تشـخيص  

توموري بزرگ با رشد آهسته كـه عمومـاً در قسـمت     :دنباش مي
ايجـاد  كپسـول كبـدي    در سـطح محيطي كبد قـرار داشـته و   

 بـا  ،مـادة حاجـب در محـيط ضـايعه     بعلاوه .دكن نمي برآمدگي
در هـم رفـتن،   ها بـراي   عروق و تمايل ندول پر ضايعات مركزي

ي هاي سالم كبدي، علائـم پرفشـار   ي جبراني سگمانفهيپرترو
 ـ يفو كلس ،پورت، بزرگـي طحـال   نيـز بـه    وضعيـيكاسـيون م

كپسـول   رتراكسيون 14و13و12و9و4.كنند كمك مي HEHتشخيص 
بيماران به دليل % 25تواند در كمتر از  مي به تومور كبدي مجاور

ن اســت ـممكــ 15و14و10.فيبــروز ناشــي از ضــايعه ديــده شــود
   10و9.شود نيز مشاهدهدي ـنسج كب يكاسيونيفكلس

HEH  ًبر پاية   معمولاT1   با شدت پائين و T2  با شدت بـالا
تواند با استفاده از بررسـي   تشخيص قطعي تنها مي .همراه است

  19-17و7و2.ردـصورت گي هيستوپاتولوژي
  هـايي بـا انـدازة    بـا سـلول   HEHوپ، ـدر زير ميكروسك

ي هستند شناخته اپيتليوئيدري ـمتوسط تا بزرگ كه داراي ظاه
هـا در داخـل سـينوزوئيدها و وريـدهاي      ين سـلول ا. شوند مي
 ـ  شـوند و ايجـاد مجموعـه    ش ميـك پخـكوچ ولي ـهـايي سل
 ــتشخي 4.كنند مي  ــص با شواهد ايم ايز ـونوهيستوشيمي از تم

 وابسته به فـاكتور  ژن ور آنتيـه با حضـور كـالي تومـاندوتلي
VIII 7.ردـگي شود؛ صورت مي ها مشخص مي و سيتوكراتين   

اي  با ايجاد كلافـه  مشخصه اين تومورم عروقي ـجتها اغلب
شناسـايي   كبـدي، هاي انتهائي  هاي وريد پورت و ونول از شاخه

بـراي   شـدن  مثبـت  بـا  ي و دنـدريتي اپيتليوئيـد هاي  ولـسل
 ـ  ــمارك ،  (CD31, CD34, FVIII-antigen)الـرهاي اندوتلي

ا ـيا آلف CEAرا، ـوسين، صفـراي مـزي بـآمي رنگ منفي شدن
همچون غشاي  يتساخزير  هاي شاخص ژگيـوپروتئين و ويتفـ 

 هاي متوسط سيتوپلاسـمي، اجسـام   ، فيلامنتInvestingپاية 
Weibel – Palade مشـخص  ،هـاي پينوسـيتوتيك   ولوزيك و 

متصـور   HEH شـناختي ويـژه بـراي    دو نماي بافت 2.ددگر مي
ي به همراه اپيتليوئيدهاي دندريتي و يا  حضور سلولـ 1: 5.است

لومن داخل سيتوپلاسـمي حـاوي    وجودمايز عروقي و تواهد ش
اسـتروما كـه از ميگزومـاتوس تـا     ـ 2هاي قرمز خون؛ و  گلبول

 نيـز  مقادير متفاوتي از فيبروز. شديداً فيبروتيك متفاوت است

روژنز وابسته به ـفيب 1.شود ديده مي HEH تومورهاي تمامي در
اي ـر شده و به بقوـتواند باعث محدود كردن رشد توم تومور مي

ــد  ــاران بيانجام ــياري از بيم ــدت بس ــولاني م ــيون 2.ط  رگرس
 1.مورد ديده شده است 137ورد از ـم 4ود ضايعات در ـخ خودبه
كلانژيوكارسينوم، : عبارتند از راقيـهاي افت ترين تشخيص شايع

، متاسـتازهاي كبـدي و   ـرهپاتو سلولوم، كارسينوم ـآنژيوسارك
   1.ديـروزان كبـهمانژيوم اسكل

ــزان كلــي متاســتازهاي ــالات، مي ــان  HEH در مق در زم
هـا و طحـال    هـا، اسـتخوان   ريـه . بـوده اسـت  % 45 ،تشخيص

 HEH زارش شـده بـراي متاسـتازهاي   ـهاي گ  ترين محل شايع
   4.هستند

هاي درماني جراحي و غيرجراحي متفـاوتي   تا به حال روش
 ـ  مورد استفاده قرار گرفته است كـه مـي   HEH براي ه تـوان ب

كبد، پيوند كبد، شيمي درماني، پرتودرماني، هورمون  رزكسيون
و درمان بـا تزريـق اتـانول از راه     Thermoablation، يدرمان

، نقـش ايـن   HEH بـه دليـل نـادر بـودن     20.پورت اشاره كرد
جالـب آن اسـت كـه    . هاي درماني مشخص نشـده اسـت    روش

 ـ زارشـتعدادي از گ ي بـدون  ها به بقاي طولاني اين بيماران حت
   1.اند ردهـدرمان اشاره ك

بـه  . تواند ديـده شـود   با اين حال رشد سريع تومور نيز مي
يكي از بيماران اين مطالعه درحاليكه منتظر پيونـد   ،عنوان مثال

نارسايي كبـدي، فـوت   بود به دليل رشد سريع و در نتيجه  بدك
  .كرد

 HEH در اكثريــت مــوارد چنــد كــانوني بــودن ضــايعات
درمـان قطعـي عمـلاً     بـه  را به منظور دسـتيابي  كبد رزكسيون

نتـايج كلـي پـس از    بـه طـور مشـابهي،     1.سازد غيرممكن مي
افـزايش   21.نااميد كننـده بـوده اسـت    نيز بسياركبد  رزكسيون

از آن، در تعدادي  رزكسيونقدرت تهاجمي و رشد تومور بعد از 
تواند به علت افـزايش   اين موضوع مي. موارد مشاهده شده است

بـدين  . ساسيت تومور به فاكتورهاي رشد هپاتوتروفيك باشدح
 رزكسـيون موارد قابـل   رزكسيونترتيب تعدادي از نويسندگان 

HEH از طـرف ديگـر، پخـش شـدن      21.اند را زير سئوال برده
متاستاتيك تومور در هنگـام جراحـي بـا ميـزان بقـاي بيمـار       

ر نظـر  نعي براي انجام جراحـي د اهمخواني نداشته و به عنوان م
كبـدي   رزكسيونبيمار اين مركز كه تحت  19و18و1.شود گرفته نمي

 ـ   ـرار گـق  دتـرفت، تاكنون شواهدي از عـود تومـور بعـد از م
  . داده استـرا نشان ن) سال 6(ري ـپيگي طولاني

با پيوند كبد  HEH به اكثر بيماران مبتلا ،هاي اخير در سال
. انـد  رمان شـده هايي كه اخيراً گزارش شده است، د در مجموعه
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دورة طولاني بقاي بيمار بدون شواهد بيماري پس از پيوند كبـد  
 زندگي در بيمـاران مبـتلا بـه    ميد بهميزان ا. گزارش شده است

HEH  اي افـزايش داد، بـدين    توان به ميزان قابل ملاحظه ميرا
ترتيب درگيري خارج كبدي نبايد به عنوان منـع مطلـق بـراي    

از تعـدادي   نظـر بـر اسـاس   (شـود   پيوند كبد در نظـر گرفتـه  
پيوند كبـد از جسـد در دو بيمـار از     ،در واقع 22و21).نويسندگان
 ـ با نيز ورد مطالعة ماـبيماران م سـاله و   13تـا   1ري ـمدت پيگي
از طرف ديگر در مقالات آمده  .ام گرفتـود بيماري انجـبدون ع

داخل كبـدي دچـار    HEH است كه تعدادي از بيماران مبتلا به
د سريع تومور و متاستازهاي خارج كبدي بعد از پيونـد كبـد   عو

تعـدادي از   ،به علت كمبود شديد عضـو پيونـدي   27و21.اند شده
به استفاده از پيونـد كبـدي از خويشـاوندان     اقدام نويسندگان

يكي از بيماران مجموعـة   23.اند ودهـنم HEH زنده براي درمان
ندة زنده قرار گرفـت  مطالعة ما تحت عمل پيوند كبد از اهداءكن

بينـي   قابـل پـيش   HEH از آنجـا كـه سـير   ). نيمة چپ كبـد (
بـه   يتـر  به صورت تهاجميتواند  ميباشد، انجام پيوند كبد  نمي

در نظـر گرفتـه    HEH عنوان درمان بالقوه در بيماران مبتلا به
اي كه اخيراً انجام شده اسـت،   به همين ترتيب، در مطالعه. شود

 HEH كبد در بيشـتر بيمـاران مبـتلا بـه    انجام زودرس پيوند 
درمـاني   ،نشان داده شده است كه پيوند كبد. توصيه شده است

   22.دي استـبا ارزش حتي در موارد وجود بيماري خارج كب
آگهـي در   توسعه خارج كبدي تومور ظاهراً اثري بـر پـيش  

آگهـي آن   سير طبيعـي و پـيش   7.ندارد HEH بيماران مبتلا به
 ـاهمچنين ارتباط  بوده،ني بي غيرقابل پيش اي بـين   ت شـده اثب

 پيامـدهاي بنـدي بـاليني و    بندي مورفولوژيك يا مرحلـه  درجه
بـا يـك سـير     HEH به طـور كلـي،   21و3و2.ردوجود ندا يدرمان

 ـخيم و حـالتي   طولاني و نسبتاً خوش همانژيوانـدوتليوم  ابين م
 4.شـود  خيم و همانژيواندوتليوساركوم بدخيم شناخته مي خوش
كـه بـه توصـيف درمـان     اد معدودي از مجموعـة بيمـاران   تعد

. در مقالات ارائه شده اسـت پرداخته باشند،  HEH به يانمبتلا
گزارش شـده  % 27معادل  ،بيمار 11اي از  ميزان عود در مجموعه

هاي درماني بسيار متفاوتي  بيماران روش ، در اين مجموعهاست
 5كلـي بقـاي    در يك مجموعة ديگر، ميـزان  21.را تجربه كردند

گزارش شـده  % 5/55در حد  HEH ساله براي بيماران مبتلا به
فقـط  هاي درماني متفاوت و حتـي   در اين مورد نيز روش(است 

 4).، مورد استفاده قـرار گرفتـه اسـت   بيماران داشتن تحت نظر
Madariaga  ساله را بـه ترتيـب    5و  1و همكاران ميزان بقاي

بيمار پس از پيوند  16در بررسي . اند گزارش كرده% 3/71و % 100
 بـه ترتيـب،   ،ساله 5ساله و  يك ،بدون بيماري ءكبد، ميزان بقا

   17.زارش شده استـگ% 2/60و % 3/81معادل 
Yokoyama  را سـاله  5يكساله و  يو همكاران ميزان بقا، 

 ــت پيـبيماري كه تح 8در   ــوند كبد ق ، بـه  رفته بودنـد ـرار گ
   27.اند زارش كردهـگ% 48و % 88 ترتيب

و   Pennبيمــار كــه توســط  21هفــت بيمــار از مجموعــة 
در . شـدند  HEH ار عـود ـزارش شده است، دچـهمكارانش گ

% 43ساله پـس از پيونـد معـادل     5اي ـزان بقـاين مجموعه مي
   28.بوده است
 ـانوز نقش ان طبي هـدرم  HEH اي در درمـان  شـده  تاثب

روز در اكثريت مـوارد  ـدرماني سيستميك تا به ام شيمي. ندارد
رون آلفا ـ  ـاينترفاز در يك بيمار  25و24و2.ؤثر بوده استـر مـغي
b 2 ــبراي كنترل رش   ـ ،HEH ازهايـد متاست  ــبع وند ـد از پي

بهبود رچه اين كار با ـاگ 26.استفاده شده است يك بيمار دركبد 
 ـ  ـ  ـقابل توجه متاستازها و بهب  ــود علائـم بـاليني هم ود، ـراه ب

 ـ ـبيم  ــار به علت پـس زدن پي . وارض آن فـوت شـد  ـوند و ع
 ــپيام ـل از انجـرون قبـان با اينترفـدرم  ــوند كب ز بـه  ـد ني
 ــوان روشي بـعن  ــراي كاه  ــش رش  ــد توم رح شـده  ـور مط

   26.است
در  HEH اياد الگـوريتم تشخيصـي بـر   يجه آنكه، اـنتيج

 HEH آگهـي   رفتار تومور و پيش. حال حاضر كاري مشكل است
هنوز عـدم قطعيـت   . واره نامعلوم استـدر بيماران مختلف هم

هاي جراحي مختلف وجود  ر روشـورد تأثيـي در مـقابل توجه
 ــبا اين حال، در بيشت. دارد  جراحـي  رزكسـيون هـا   زارشـر گ

HEH ـ ـوند كبـيا پي   ــد بـه عن  ـ    يـوان منطق رد ـتـرين رويك
 ــدر بيم. رح شده استـدرماني مط اله نيـز نشـان   ـاران اين مق

دي ـدون علائم خارج كبـب HEH داده شد كه بيماران مبتلا به
زان بقاي طـولاني  ـوند كبد، ميـتوانند در صورت درمان با پي مي

  . داشته باشند
 ــدر موارد پيشرفت حاد توم  ــور، پي  ــوند كب داء ـد از اه

 آيندهي را در ـتواند نقش درماني مهم ة خويشاوند ميزند  كنندة
توانـد در   دت بيماران مـي ـتنها پيگيري طولاني م. داشته باشد
ثبـت  . كننـده باشـد   هاي مختلف جراحـي كمـك   ارزيابي روش

ان ضروري است تا بـدين ترتيـب   هدر سراسر ج HEH واردـم
ري د مربوط به روش درماني بهينه در اين بيماـاطلاعات و شواه

  .ابل دستيابي باشدـنادر ق
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Abstract: 
 

 
Surgical Treatment of Primary Hepatic Epithelioid 

Hemangioendothelioma 

Mehrabi A. MD*, Kashfi A. MD*, Fonouni H.R. MD*, Schemmer P. MD*,  

Sauer P. MD**, Encke J. MD**, Friess H. MD*, Jurgen W. MD, 

  Schmidt J. MD*, W.Buchler M. MD*, W.Kraus T. MD* 

Introduction & Objective: Epithelioid hemangioendothelioma (EH) is a very rare tumor of vascular 
origin. It can develop in different tissues such as soft tissue, lung or liver. Hepatic Epithelioid 
Hemangioendothelioma (HEH) mostly affects females. The malignant potential of HEH often remains unclear 
in the individual patient. It can range from benign hemangioma to malignant hemangioendotheliosarcoma.  

Materials & Methods: Here we present our experience with five patients with primary HEH, which 
were treated with curative intention in our department. 

Results: All patients in our series with confirmed histological HEH did not show extrahepatic extension 
and consequently underwent surgical treatment. In 3 patients liver transplantation (LTx) was performed (two 
cadaveric and one living related). In one patient a right sided hemihepatectomy with partial resection of the 
diaphragm was performed. One patient died while on the waiting list for LTx due to rapid tumor progression. 
Postoperative follow-up ranged from 1 to 13 years. No adjuvant chemotherapy was applied. Until now, no 
recurrence of local tumor, nor distant metastases could be observed during follow up in our series. 

Conclusions: Early detection and surgical intervention in cases of HEH can potentially offer curative 
treatment. The treatment of first choice appears to be radical liver resection. In our view, LTx represents a 
potentially important option for patients with a non-resectable tumor. Despite the long waiting time, its often 
unclear dignity, and a proven progressive growth pattern, living related LTx also plays a potentially important 
role. The 5-year overall survival rate of patients with HEH in the literature varies from 43% to 55%. Long 
term survival of patients with HEH is significantly higher compared to other hepatic malignancies. The role of 
adjuvant therapy currently remains unclear. 
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