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Резюме
Епітеліоїдна гемангіоендотеліома (ЕГЕ) відноситься до дуже рідкіс-

ного різновиду судинних пухлин  — становить менше 1 % загального 
числа судинних новоутворень. Гістопатологічно проявляється наявніс-
тю характерних рис як епітеліоїдних клітин, так і клітин гістіоцитарного 
ряду, але виникає з клітин судинного ендотелію або їх попередників.

ЕГЕ є злоякісне судинне новоутворення низького ступеня злоякіс-
ності в спектрі епітеліоїдних ендотеліальних пухлин. В даний час вва-
жається безумовно злоякісною пухлиною, враховуючи характер її 
клінічного перебігу і високу смертність.

ЕГЕ, локалізована в грудній порожнині, може вражати не тільки 
паренхіму легень, але і плевру, і середостіння. У легенях ЕГЕ зазвичай 
представлена   множинними вузликами в паренхімі. Ізольоване уражен-
ня плеври, як правило, супроводжується плевральним випотом, що 
імітує злоякісну мезотеліому. Екстраторакальна локалізація ЕГЕ обме-
жується в основному ураженням печінки, довгих кісток, хребта і м’яких 
тканин тіла.

Оскільки ЕГЕ відноситься до вкрай рідкісного різновиду судинних 
пухлин, література щодо її клініки та діагностики представлена   лише 
описами клінічних спостережень. Рандомізованих досліджень по 
розробці ефективних методів лікування ЕГЕ не проводилося. 
Виживання хворих з ЕГЕ грудної локалізації варіює в широких межах — 
від декількох місяців до 5 років від моменту встановлення діагнозу.

У статті описаний випадок ЕГЕ, який відрізняється від описаних в 
літературі тотальним характером ураження легень — якщо множинні 
легеневі вузлики гемангіоендотеліоми описані в кількості від одиниць 
до декількох десятків, то у даної пацієнтки спостерігалося ураження 
практично всіх вторинних часточок легкого, при цьому не визначало-
ся жодної интактної ділянки паренхіми.

Ключові слова: епітеліоїдна гемангіоендотеліома легень, діагно-
стика.
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Abstract
Epithelioid gemangioendotheliama (EGE) belongs to a very rare vas-

cular tumor entity with a prevalence of less than 1 % of all vascular neo-
plasms. Histologically it has both epithelial cell and histiocyte features. The 
tumor originates from vascular endothelium cells or their precursors. 

EGE is a low-grade malignancy tumor within the range of endothelial 
neoplasms. Considering its clinical course and high mortality, it is now 
recognized as doubtlessly malignant tumor.

Being located in thoracic cavity EGE may affect not only lung paren-
chyma, but pleura and mediastinum as well. Lung EGE is usually presented 
by multiple parenchymal nodules. Isolated pleural involvement is, as a 
rule, associated with pleural effusion, mimicking malignant mesothelioma. 
Extrathoracic localization of EGE is limited by liver, long bones, vertebral 
and body soft tissue lesions.

Since EGE belongs to extremely rare vascular tumors, the literature 
data, describing its clinical presentation and diagnosing, are presented 
only by clinical case reports. There were no randomized clinical trials, 
dedicated to the development of effective treatments of this condition. 
Survival data is varying in very wide range —  from couple of months to 5 
years after the diagnosis.

The article presents the case of EGE, which is different from the early 
published reports mainly by total lung involvement. While the multiple 
nodules of gemangioendothelioma were described in number from one to 
tens, the current case shows the lesions in almost all secondary lobulae: 
none of lung parenchyma area left unaffected. 
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Эпителиоидная гемангиоэндотелиома (ЭГЭ) отно-
сится к очень редкой разновидности сосудистых опу-
холей —  составляет менее 1 % общего числа сосуди-
стых новообразований [1]. Гистопатологически про-
является наличием характерных черт как эпителио-
идных клеток, так и клеток гистиоцитарного ряда, но 
возникает из клеток сосудистого эндотелия или их 
предшественников. Впервые описана Dail D. и Liebow 
A. [2] в 1975 году под названием «внутрисосудистая 

бронхиолоальвеолярная опухоль». Термин «эпители-
оидная гемангиоэндотелиома» был предложен в 1982 
году Weiss S. W. и Enzinger F., описавшими этот вид 
опухоли легких, костей и мягких тканей, проявляю-
щей черты гемангиомы и саркомы [3]. Последующие 
иммуногистохимические и ультраструктурные иссле-
дования доказали сосудистую эндотелиальную при-
роду опухолевых клеток. 

Представляет собой злокачественное сосудистое 
новообразование низкой степени злокачественности 
в спектре эпителиоидных эндотелиальных опухолей. 
В настоящее время считается безусловно злокачест-
венной опухолью, учитывая характер ее клиническо-
го течения и высокую смертность.
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