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Наиболее тяжелым и опасным осложнением 
у пациентов с гемофилией А или В является 
развитие кровотечения [1]. В зависимости от 

тяжести течения заболевания эпизоды кровотечения 
могут быть спровоцированы как в результате повсе
дневной деятельности, так и при серьезных травмах 
и оперативных вмешательствах.

Следствием кровотечений, в частности в органы 
опорно-двигательного аппарата, к которым отно-
сятся кости и мышцы, является развитие гематом. В 
случае, если дренирование гематомы не произведено 
в течение 3–5 дней с момента начала кровотечения, 
полная эвакуация геморрагического содержимого 
может стать затруднительной в связи с уплотнением 
содержимого гематомы [2, 3]. Как следствие старой 
гематомы в 1–2% случаев на ее месте формиру-
ется псевдоопухоль, которая является результатом 
хронических кровотечений небольшого объема, обра-
зующих медленно расширяющуюся гетерогенную 
гематому внутри фиброзной капсулы [4, 5]. Хирур-
гическое удаление образования – единственный 

эффективный метод лечения и должен быть произ-
веден как можно раньше в связи с возможностью 
роста псевдоопухоли и, как следствие, сдавления 
окружающих тканей, а также образования патоло-
гических переломов. В литературе описаны случаи 
злокачественных новообразований, таких как липо-
саркома, нейробластома, синовиальная саркома, 
хондросаркома, имитирующих гемофильную псев-
доопухоль [6, 7] или гематому [8–11], имитирующую 
саркому Юинга и другие мягкотканные опухоли. 
Гиподиагностика у пациентов со злокачественными 
новообразованиями (ЗНО) с подозрением на пост-
травматическую гематому является актуальной 
проблемой для специалистов первичного звена здра-
воохранения в силу низкой онкологической насторо-
женности и несвоевременного проведения лучевых 
методов исследования, позволяющих провести 
дифференциальную диагностику.

В данной статье мы приводим описание первого 
в мире случая развития CIC-перестроенной саркомы 
у пациента с гемофилией. Родители пациента дали 
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согласие на использование информации, в том числе 
фотографий ребенка, в научных исследованиях и 
публикациях.

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ

У мальчика в возрасте 5 лет после появления 
признаков некупируемого кровотечения после 
удаления зуба установлен диагноз: наследственный 
дефицит фактора VIII свертывания крови – гемо-
филия A, средне-тяжелая форма течения заболе-
вания. Уровень фактора VIII на момент постановки 
диагноза составлял 3,4%. В возрасте 14 лет у 
ребенка после предшествующей травматизации 
появилась припухлость в области правого пред-
плечья. После проведения ультразвукового исследо-
вания заподозрена гематома, лучевая диагностика на 
данном этапе не проводилась.

По месту жительства пациенту проведено хирур-
гическое иссечение гематомы, гистологическая 
верификация полученного материала не выполня-
лась. В послеоперационном периоде проводилась 
заместительная терапия концентратом фактора  
VIII свертывания крови для профилактики повторного 
эпизода развития гематомы в области операции. 
Однако через 2 нед произошло нарастание размеров 
гематомы в месте ранее проведенной операции, запо-
дозрено рецидивирующее течение гематомы. При 
осмотре отмечалось объемное образование до 9 см 
в диаметре, плотноэластической консистенции при 
пальпации, спаянное с окружающими тканями, непод-
вижное, безболезненное при движениях в локтевом 
суставе (рисунок 1).

Пациенту проведено дообследование в 
объеме магнитно-резонансной томографии (МРТ) 
правого предплечья с контрастным усилением, по 
данным которой определялось объемное образо-

вание в области плечелучевой мышцы, размерами  
5,8 × 8,4 × 4,1 см, неоднородной структуры с четкими 
ровными контурами (рисунок 2). 

На основании анамнеза и данных визуа-
лизации заподозрена псевдоопухоль в месте 
иссечения гематомы на фоне течения гемо-
филии. Ребенок госпитализирован в НМИЦ 
ДГОИ им. Дмитрия Рогачева, где на базе отде-
ления онкологии и детской хирургии с соблюде-
нием правил абластики ему проведено повторное 
оперативное вмешательство: удаление псевдо-
опухоли правого предплечья. Из особенностей –  
сосудисто-нервный пучок интактен, это позволило 
безопасно и радикально удалить образование, что 
подтверждено при гистологическом исследовании и 
контрольной МРТ с контрастным усилением спустя  
2 мес после операции (рисунок 3).

При гистологическом исследовании ткань 
опухоли с обширными зонами некроза, клетки распо-
лагались солидно с выраженной периваскулярной 
акцентуацией. Клеточные элементы крупные с 
обильной эозинофильной цитоплазмой и овоидными 
ядрами с крупноглыбчатым хроматином и одним 
ядрышком. Выявлена гетерогенная экспрессия CD99, 
фокальные позитивные реакции с TLE1, SATB2. Нега-
тивные реакции с BCOR, myoD1, NKX3.1, NKX2.2, 
myogenin, PanCK, S100, Desmin (рисунок 4). На осно-
вании морфологической картины и иммунофенотипа 
была заподозрена CIC-перестроенная саркома. При 
цитогенетическом исследовании методом флуорес-
центной гибридизации in situ обнаружена трансло-
кация с вовлечением локуса 19q13 гена CIC. 

Диагноз подтвержден при помощи молекуляр-
но-генетического исследования. С помощью секве-
нирования РНК выявлен транскрипт CIC::DUX4L28 
(ex21::ex1, ENST00000681038::ENST00000623687.1), 
что подтвердило гистологический диагноз. 

Рисунок 1
Новообразование правого предплечья пациента с гемофилией А до повторного оперативного вмешательства 
Figure 1
The mass of the right forearm in the hemophilia A patient before the repeated surgery
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При проведении комплексного дообследования 
пациента (сцинтиграфия костей скелета с техне-
цием, мультиспиральная компьютерная томография 
органов грудной клетки, миелограмма костного 
мозга) данных за отдаленные метастазы не выявлено, 
пациент начал специфическую терапию согласно 
протоколу Euro-Ewing-2012, включающую в себя 
альтернирующие курсы VDC (винкристин, доксору-
бицин, циклофосфан) и IE (ифосфамид, этопозид) 
с интервалом в 14 дней. После 9-го курса неоадъю-
вантной химиотерапии пациенту проведена лучевая 
терапия на область инициального распространения 
опухоли с суммарной очаговой дозой 45 Гр. Пациенту 
было проведено еще 5 адъювантных курсов химио-
терапии, после чего он был выписан под динамиче-
ское наблюдение по месту жительства без признаков 
рецидива заболевания, период наблюдения на момент 
публикации составляет 9 мес. 

Развитие псевдоопухолей у пациентов с гемо-
филией является редким осложнением (1–2% 
случаев), представляющим собой инкапсулиро-
ванную гематому с тенденцией к росту и сдавлению 
окружающих тканей [12]. К сожалению, в боль-
шинстве случаев гемофилические псевдоопухоли 
длительное время остаются безболезненными и 
бессимптомными до тех пор, пока не достигнут 
крупных размеров, вызывающих патологические 
переломы, некроз кожи и мягких тканей, свищи и 
местную инфекцию, являющиеся самыми частыми 
осложнениями [13, 14]. Жалобы на болевой синдром 
возникают при появлении признаков компрессии 
нерва или перелома, в связи с чем специали-
стам, ведущим наблюдение за больными гемофи-
лией, при появлении медленно увеличивающейся 
опухоли необходимо помнить о вероятности обра-
зования псевдоопухоли. Стоит отметить, что частота 

Рисунок 2
МРТ мягких тканей предплечья с контрастным усилением 
В режиме Т1W- (A, Б) и Т2W- (В, Г) изображений в мягких тканях на уровне локтевого сустава визуализируется опухоле-
вое солидное образование объемом 101 см3, интенсивно накапливающее контрастный препарат, без вовлечения локтево-
го сустава и костных структур 
Figure 2
Contrast-enhanced magnetic resonance imaging (MRI) of the soft tissues of the forearm
T1W- (A, Б) and T2W- (В, Г) images show a solid tumor mass with a volume of 101 cm3 at the level of the elbow joint. The mass demon-
strates intense uptake of the contrast medium without the involvement of the elbow joint or bone structures

Рисунок 3
Интраоперационная картина 
Операционный материал представлен фрагментом ткани плотноэластической консистенции, размерами 11 × 8 × 7,5 см, 
серовато-коричневого цвета, с прилежащей жировой клетчаткой и кожным рубцом на поверхности (A–В). На разрезе 
определялось образование размерами 11 × 6,7 см, грязно-желтого цвета, с наличием множества полостей, заполненных 
кровью (Г)
Figure 3
An intraoperative view 
The surgical specimen is a fragment of dense elastic tissue measuring 11 × 8 × 7.5 cm of grayish-brown color with adjacent fat and  
a skin scar on the surface (A–B). The cut section revealed a dirty yellow-colored mass measuring 11 × 6.7 cm with multiple cavities filled 
with blood (Г)

А Б В Г

А Б В Г
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развития псевдоопухоли при гемофилии не коррели-
рует со степенью тяжести заболевания, как демон-
стрирует исследование, проведенное М. Magallon  
и соавт. [15].

Частота встречаемости гемофилии составляет  
1 на 5000 новорожденных мальчиков. В силу распро-
страненности гемофилии сопутствующее развитие 
злокачественных опухолей, которые могут имити-
ровать псевдоопухоль, возможно, при этом связь 
между развитием гемофилии и повышенным риском 
развития ЗНО окончательно не установлена [16]. 

Согласно опубликованным исследованиям, у 
пациентов с гемофилией отмечается повышенный 
риск развития гепатоцеллюлярной карциномы, 
обусловленной передачей вируса гепатита С, и 
лимфомы Ходжкина вследствие применения заме-
стительной терапии препаратами, полученными из 
плазмы крови человека [17, 18]. Однако нет никаких 
доказательств увеличения заболеваемости другими 
ЗНО у пациентов с гемофилией по сравнению с 
общей популяцией.

Мягкотканные саркомы встречаются у детей 
и подростков в 7% случаев всех ЗНО, наиболее 
частыми опухолями мягких тканей являются 
различные гистологические варианты рабдомио-
саркомы (чаще альвеолярный или эмбриональный 
тип) [19]. CIC-перестроенная саркома, описанная в 
качестве отдельной нозологической единицы лишь в  
2020 г. в рамках V классификации Всемирной орга-
низации здравоохранения опухолей костей и мягких 
тканей, представляет собой очень редкую и агрес-

сивную злокачественную опухоль, поражающую кости 
и наиболее часто – мягкие ткани [20]. Низкая химио- 
и радиочувствительность опухоли обусловливает 
агрессивное клиническое поведение, прогрессиро-
вание во время проведения химиотерапии и высокую 
летальность [21]. Показатели общей выживаемости у 
пациентов с CIC-перестроенной саркомой, несмотря 
на агрессивное мультимодальное лечение, не 
превышают 49%, такие неутешительные результаты 
свидетельствуют о необходимости поиска альтерна-
тивного терапевтического подхода, одним из которых 
в мировом сообществе рассматривается радикальное 
хирургическое удаление опухоли на момент поста-
новки диагноза в случаях, где это возможно [22]. 
Однако в силу редкости заболевания в настоящее 
время нет исследований, демонстрирующих преиму-
щество данного подхода [23].

Проведение МРТ принято считать высоко-
точным методом диагностики псевдоопухолей у 
больных гемофилией, поскольку отражает наличие 
кровоснабжения на разных стадиях ее образования 
[24, 25]. 

Как демонстрирует наше клиническое наблю-
дение и случаи, опубликованные в литературе [10], 
проведение ультразвукового исследования является 
недостаточным для исключения развития у паци-
ента псевдоопухоли на фоне течения гемофилии 
или ЗНО, что подчеркивает важность своевременного 
проведения МРТ зоны интереса, особенно в случае 
отсутствия эффекта от консервативной терапии. 
В онкологической практике на этапе проведения 

Рисунок 4
Морфологическая картина CIC-перестроенной сар-
комы. Окраска гематоксилином и эозином 
А – ткань опухоли с зонами некроза и выраженной перива-
скулярной акцентуацией опухолевых элементов; Б – клетки 
опухоли крупные с обильной эозинофильной цитоплазмой и 
овоидными ядрами с глыбчатым хроматином и одним ядрыш-
ком; В – гетерогенная экспрессия CD99 клетками опухоли 
Figure 4
The morphological pattern of the CIC-rearranged sarcoma. 
Hematoxylin and eosin staining
А – the tumor tissue with areas of necrosis and pronounced 
perivascular accentuation of the tumor elements; Б – the tumor 
cells are large with abundant eosinophilic cytoplasm and ovoid 
nuclei with lumpy chromatin and one nucleolus; В – heterogeneous 
expression of CD99 by the tumor cells 

А

Б В
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первичной визуализации зачастую можно встретить 
участки кровоизлияния в структуре образования. 
В некоторых клинических наблюдениях на фоне 
массивного кровоизлияния визуализация солид-
ного компонента может быть затруднена в проекции 
первичного опухолевого очага [9]. В случае подо-
зрения на посттравматическую гематому консерва-
тивное ее ведение в виде повторного дренирования 
может приводить к поздней диагностике злокаче-
ственной опухоли и усугублению локальной стадии 
заболевания, что подчеркивает необходимость прове-
дения рентгенодиагностики, где предпочтение отда-
ется МРТ, позволяющей лучше дифференцировать 
кровоизлияние от мягкотканного компонента. 

Характеристики МРТ-сигнала при крово-
излиянии в мягкие ткани зависят от давности 
кровоизлияния. В острой стадии (1–6 дней) наблю-
дается промежуточная интенсивность сигнала на  
T1W-изображениях и низкая интенсивность сигнала 
на T2W-изображениях. После первой недели 
гемоглобин окисляется до метгемоглобина, что 
приводит к сигналу высокой интенсивности на T1W. 
Изображения T2W могут иметь как низкую (из-за 
внутриклеточного метгемоглобина), так и высокую 
(из-за внеклеточного метгемоглобина) интенсив-
ность сигнала. Именно поэтому настораживающим 
фактором в пользу развития у пациента злока-
чественной опухоли должно являться отсутствие 
данных о полученной травме в области появления  
образования [10, 14]. 

При рентгенологическом исследовании внутри-
костных псевдоопухолей образование имеет четкие 
контуры, может быть как однокамерным, так и много-
камерным, возникать в любой части трубчатых костей 
интрамедуллярно или эксцентрично. При дифферен-
циальной диагностике на этапе проведения визуали-
зации следует исключить новообразования костей, 
такие как гигантоклеточная опухоль, плазмоцитома, 
телеангиэктатическая остеосаркома, метастатиче-
ское поражение, аневризмальная костная киста [24, 
25].

Хирургическое вмешательство – основной метод 
лечения гемофильных псевдоопухолей, однако необ-
ходимо помнить, что проведение хирургического 
вмешательства у пациента с гемофилией сопряжено 
с рисками массивного опасного для жизни крово
течения, развития инфекции и, как следствие, ампу-
тации конечности [26–28].

Выполнение оперативного вмешательства 
у пациентов с гемофилией должно проводиться 
совместно с гематологом, целью которого явля-

ется обеспечение заместительной терапией 
фактором свертывания (в нашем случае фактора 
VIII) в адекватной дозировке в течение необходи-
мого периода, чтобы достичь надлежащего гемо
стаза во время операционного и послеоперационного  
периодов [26].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

В работе представлен клинический случай, 
демонстрирующий важность расширенного инстру-
ментального исследования при подозрении на 
гематому при отсутствии данных о травме или 
неэффективности дренирования предполагаемой 
гематомы. У пациентов, страдающих гемофилией, 
своевременное выполнение МРТ позволяет диффе-
ренцировать свежую гематому от псевдоопухоли, а 
также более редких состояний, таких как развитие 
ЗНО. 

Лечение гемофильной псевдоопухоли по-преж-
нему остается сложной задачей, особенно у паци-
ентов с крупными размерами образования и 
обширным разрушением костей [24]. В настоящее 
время нет единого терапевтического подхода к 
терапии гемофильной псевдоопухоли, поскольку 
важно учитывать локализацию поражения, размер 
опухоли и образование ингибитора фактора свер-
тывания крови. Хирургическое полное удаление 
образования является ключевым методом лечения 
гемофильных псевдоопухолей, что позволяет сохра-
нять пациентам качество жизни. Если сразу хирур-
гическое вмешательство выполнить невозможно, 
то дополнительной опцией перед ним может стать 
применение артериальной эмболизации сосудов, 
чтобы минимизировать интраоперационное крово
течение. 
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