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The pseudotumors are the serious complication in patients 
with hemophilia A and B. Surgical excision of hemophilic 
pseudotumor is frequently accompanied by a massive 
intraoperative blood loss. The endovascular embolization 
of the feeding arteries prior to surgery helps to minimize 
the blood loss and to reduce the size of pseudotumor. We 
performed endovascular embolization with microcoils in six 
hemophilia patients with pseudotumors, and describe here 
three of those cases.
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Гемофилические псевдоопухоли являются серьезным 
осложнением тяжелых форм гемофилии A и B. Экстир-
пация гемофилических псевдоопухолей часто сопро-
вождается большой периоперационной кровопотерей. 
Для значительного уменьшения периоперационной 
кровопотери и размера гемофилической псевдоопу-
холи выполняется эндоваскулярная эмболизация пита-
ющих ее артерий. Эндоваскулярная эмболизация ар-
терий представляет собой внутрисосудистое закрытие 
просвета сосуда разными методами. Мы использовали 
окклюзирующие спирали. За период с 2010 по 2016 г. 
в ФГБУ «НМИЦ гематологии» было выполнено шесть 
процедур эндоваскулярной эмболизации псевдоопу-
холей у больных гемофилией, три из них описаны под-
робно.

Ключевые слова: гемофилическая псевдоопухоль; эндоваскуляр-
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Г емофилии A и B — заболевания, обусловленные 
дефицитом факторов свертывания VIII (FVIII) 
и IX (FIX) соответственно или выработкой ан-

тител к ним [1, 2]. Клинические проявления различа-
ются в зависимости от тяжести заболевания. Гемофи-
лическая псевдоопухоль — это редкое осложнение, 
которое наблюдается у больных тяжелой формой 
гемофилии. Однако встречаются случаи возникнове-
ния псевдоопухолей у больных легкой формой гемо-
филии [2]. Впервые гемофилическая псевдоопухоль 
была описана Л. Старкером в 1918 г. [3]. Псевдоопу-
холи возникают у 1—2% больных тяжелой формой 
гемофилии и часто связаны с предшествующей трав-
мой [4]. Гемофилическая псевдоопухоль развивается 
из-за эпизодов кровоизлияний в местах переломов 
или спонтанных субпериостальных кровоизлия-
ний [5]. Оставшаяся кровь покрывается фиброзной 
капсулой с макрофагами, содержащими гемосиде-
рин. Характерен безболезненный и медленный рост. 
По мере роста псевдоопухоли увеличивается сдавле-
ние прилежащих тканей, что вызывает их некроз [6]. 
Псевдоопухоли могут нагнаиваться, быстро увеличи-
ваться в размерах, что приводит к их самопроизволь-
ному вскрытию с образованием фистул и массивному 
кровотечению [7].

В большинстве случаев псевдоопухоли локализу-
ются в опорно-двигательной системе, однако известны 
случаи их локализации в брюшной полости [8]. Для 
визуализации псевдоопухоли используют ультразву-
ковое исследование (УЗИ) и компьютерную томогра-
фию (КТ). Иногда сложно отличить гемофилическую 
псевдоопухоль от доброкачественной или злокачест-
венной опухоли. Отсюда и произошло название «псев-
доопухоль». Однако биопсия в таких случаях строго 
противопоказана [9, 10]. У больных легкой формой 
гемофилии в редких случаях возможно самоизлече-
ние, но большинству больных требуется оперативное 
лечение [1, 9]. Кровопотеря во время полного удале-
ния гемофилической псевдоопухоли вместе с ее кап-
сулой (экстирпация) может составлять до 7,5 л [11]. 
Для уменьшения кровопотери при таких операциях 
можно использовать предварительную эндоваску-
лярную эмболизацию артерий, питающих гемофи-

лическую псевдоопухоль. Эндоваскулярная эмболи-
зация артерий представляет собой внутрисосудистое 
закрытие просвета сосуда различными методами [6, 
12, 13]. Мы использовали окклюзирующие спирали. 
Эндоваскулярная эмболизация псевдоопухоли значи-
тельно уменьшает кровопотерю во время экстирпации. 
Экстирпацию следует выполнять в течение 2 нед после 
эндоваскулярной эмболизации. За это время артерии, 
питающие гемофилическую псевдоопухоль, не успева-
ют реканализироваться [12, 14, 15].

За период с 2010 по 2016 г. в ФГБУ «НМИЦ гемато-
логии» Министерства здравоохранения России было 
выполнено шесть эндоваскулярных эмболизаций псев-
доопухолей у больных гемофилией, из них о трех мы 
хотим рассказать подробно.

Приводим клинические наблюдения относительно 
больных псевдоопухолями при тяжелой форме гемо-
филии.

Клиническое наблюдение 1
Больной Р., 46 лет, поступил с жалобами на объемное 
образование в правой подвздошной области. Масса 
тела 79 кг. Из анамнеза известно, что с детства стра-
дает тяжелой формой гемофилии B. В 1994 г. больной 
заметил появление объемного образования в правой 
подвздошной области, которое постепенно увеличи-
валось. В течение последних нескольких лет прои-
зошло значительное увеличение образования, появи-
лись боли в правой подвздошной области. По данным 
КТ было установлено, что это — гемофилическая 
псевдоопухоль размером 140 × 81 × 49 мм, которая на-
ходится в забрюшинном пространстве. Плазменная 
активность FIX составила 1%. Антитела к FIX не об-
наружены.

Для облегчения экстирпации псевдоопухоли и 
уменьшения кровопотери во время операции было 
принято решение об эндоваскулярной эмболизации. 
Перед вмешательством проводили гемостатическую 
терапию концентратом плазматического FIX в дозе 
7900 ME. Количество вводимого препарата определя-
лось с использованием формулы:

Х = М × ОУ,
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где Х — доза концентрата для однократного введения, 
М — масса тела больного гемофилией, ОУ — ожида-
емый уровень (в %) коагуляционного фактора после 
внутривенного введения концентрата. Препарат вво-
дили 1 раз в сутки. Активность FIX в плазме крови 
на момент эмболизации составила 100%. Под местной 
инфильтративной анестезией (20 мл 0,5% раствора но-
вокаина) трансфеморальным доступом слева с исполь-
зованием ангиографического катетера 6F последо-
вательно катетеризированы брюшная аорта, общая и 
внутренняя подвздошные артерии справа. Проведена 
полипозици онная артериография таза и забрюшин-
ного пространства с введением 50 мл рентгенокон-
трастного раствора омнипак-350. На ангиограммах 
в илио-люмбальной области справа выявлялись арте-
рии, питавшие гемофилическую псевдоопухоль. Ос-
новной источник афферентации — ветви внутренней 
подвздошной артерии справа: подвздошно-пояснич-
ная и крестцово-подвздошная артерии. С помощью 
микрокатетерной техники проведена селективная 
катетеризация интересующих сосудов. Далее по ми-
крокатетеру в просвет артерий уложены окклюзиру-
ющие платиновые спирали Axium-3D (4 × 120 мм) и 
Helix (3 штуки; диаметр скручивания от 3 до 12 мм; 
длина от 20 до 150 мм). Контрольная артериография 
подтвердила эффективность эндоваскулярной эмбо-
лизации (рис. 1). Осложнения после вмешательства 
отсутствовали.

На третьи сутки после эндоваскулярной эмболиза-
ции выполнено хирургическое удаление псевдоопухо-
ли. Во время экстирпации псевдоопухоли и в после-
операционном периоде проводили гемостатическую 
терапию тем же концентратом FIX таким образом, 
чтобы во время операции и в течение 7 дней после опе-
рации активность FIX в плазме крови поддержива-
лась на уровне 100%. Объем кровопотери во время опе-
рации составил 600 мл. В дальнейшем доза вводимого 
концентрата плазматического FIX постепенно умень-
шалась так, чтобы плазменная активность FIX снизи-

лась до 80% на 8—12-е сутки. Начиная с 13—14-х суток 
и до заживления послеоперационной раны активность 
FIX в плазме поддерживали на уровне 50—60%.

Клиническое наблюдение 2
Больной К., 24 лет, поступил с жалобами на тянущие 
боли и объемное образование в правой подвздошной 
области. Масса тела 71 кг. Из анамнеза известно, что 
в детском возрасте у него была диагностирована тя-
желая форма гемофилии A. После травмы в возрасте 
14 лет возникла гематома забрюшинного пространст-
ва, адекватной гемостатической терапии не получал. 
По данным УЗИ и КТ выявлена гемофилическая псев-
доопухоль размером 91 × 56 × 42 мм, прилегающая к 
подвздошной и крестцовым костям справа и разруша-
ющая их. Плазменная активность FVIII составила 2%. 
Антитела к FVIII не обнаружены.

Для облегчения экстирпации псевдоопухоли и 
уменьшения кровопотери во время операции было 
принято решение о проведении предварительной эн-
доваскулярной эмболизации. Перед вмешательством 
проводили гемостатическую терапию концентратом 
плазматического FVIII в дозе 4000 МЕ. Количество 
вводимого препарата определялось с использованием 
формулы:

Х = М × (ОУ – ИУ) × 0,5,

где Х — доза концентрата для однократного введения, 
М — масса тела больного гемофилией, ОУ — ожида-
емый уровень (в %) коагуляционного фактора после 
внутривенного применения концентрата, ИУ — ис-
ходный уровень (в %) коагуляционного фактора до 
применения концентрата. Активность FVIII в плазме 
крови на момент эмболизации составила 115%. Под 
местной инфильтративной анестезией (20 мл 0,5% рас-
твора новокаина) трансфеморальным доступом сле-
ва с использованием ангиографического катетера 6F 
последовательно катетеризированы брюшная аорта, 
общая подвздошная артерия справа и внутренняя 

Рисунок 1. Ангиография гемофилической 
псевдоопухоли до эндоваскулярной эмбо-
лизации окклюзирующими спиралями (А) и 
после нее (Б).
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подвздошная артерия справа. Проведена полипозици-
онная артериография таза и забрюшинного простран-
ства с введением 100 мл рентгеноконтрастного раство-
ра омнипак-350. На ангиограммах выявлены артерии, 
кровоснабжавшие гемофилическую псевдоопухоль. 
Основной источник афферентации — ветви наружной 
подвздошной и пузырной артерий справа. С исполь-
зованием микрокатетерной техники проведена селек-
тивная катетеризация интересующих сосудов. Далее 
по микрокатетеру в просвет артерий уложены окклю-
зирующие платиновые спирали Axium-3D и Helix 
(10 штук; диаметр скручивания от 1,5 до 5 мм; длина 
от 20 до 150 мм). Контрольная артериография подтвер-
дила эффективность эндоваскулярной эмболизации. 
Осложнения после вмешательства отсутствовали.

На вторые сутки после эндоваскулярной эмболиза-
ции выполнена экстирпация псевдоопухоли. Во время 
экстирпации псевдоопухоли проводили гемостатиче-
скую терапию тем же концентратом плазматического 
FVIII в дозе 4000 ME. Объем кровопотери во время 
операции составил 250 мл. В послеоперационном пе-
риоде больной получал концентрат плазматического 
FVIII по 3000 МЕ 2 раза в сутки в течение 7 дней. Да-
лее доза была снижена до 2000 МЕ 2 раза в сутки в 
течение 7 дней.

Клиническое наблюдение 3
Больной С., 44 лет, страдающий тяжелой формой ге-
мофилии A, поступил с жалобами на тянущие боли 
в левой подвздошной области. Масса тела 74 кг. По 
данным КТ выявлена забрюшинная гемофилическая 
псевдоопухоль размером 150 × 110 × 74 мм в левой под-
вздошной области. Активность FVIII в плазме крови 
составила 1%. Антитела к FVIII не обнаружены.

Для облегчения экстирпации псевдоопухоли и 
уменьшения кровопотери во время операции принято 
решение о проведении первым этапом эндоваскуляр-
ной эмболизации. Перед вмешательством проводили 
гемостатическую терапию концентратом плазмати-
ческого FVIII в дозе 4000 МЕ. Активность FVIII в 
плазме крови на момент эмболизации составила 108%. 
Под местной инфильтративной анестезией (20 мл 0,5% 
раствора новокаина) трансфеморальным доступом 
справа с использованием ангиографического катете-
ра 6F последовательно катетеризированы брюшная 
аорта, общая и внутренняя подвздошные артерии 
слева. Проведена полипозиционная артериография 
таза и забрюшинного пространства с введением 50 мл 
рентгеноконтрастного раствора омнипак-350. На ан-
гиограммах выявлялись артерии, питающие гемофи-
лическую псевдоопухоль. Основной источник аффе-
рентации — ветвь внутренней подвздошной артерии 
справа, отходящая между верхней и нижней ягодич-
ными артериями. С использованием микрокатетерной 
техники проведена селективная катетеризация инте-
ресующего сосуда. Далее по микрокатетеру в просвет 

артерии уложены окклюзирующие платиновые спи-
рали Axium-3D (2 штуки, 4 × 80 мм и 7 × 200 мм). 
Контрольная артериография подтвердила эффектив-
ность эндоваскулярной эмболизации. Осложнения 
после вмешательства отсутствовали.

На вторые сутки после эндоваскулярной эмболиза-
ции выполнена экстирпация псевдоопухоли. Во время 
экстирпации псевдоопухоли проводилась гемостати-
ческая терапия тем же концентратом плазматического 
FVIII в дозе 4000 ME. Объем кровопотери во время 
операции составил 200 мл. В послеоперационном пе-
риоде больной получал концентрат плазматического 
FVIII по 3000 МЕ 2 раза в сутки в течение 7 дней. Да-
лее доза была снижена до 2000 МЕ 2 раза в сутки в 
течение 7 дней.

Обсуждение
Гемофилические псевдоопухоли требуют комплексно-
го подхода к диагностике, начиная с тщательного сбо-
ра анамнеза, объективного осмотра и заканчивая про-
ведением необходимых исследований и вмешательств. 
Поиск источника кровотечения, формирующего псев-
доопухоль, — задача трудная, требующая хорошего 
знания анатомии сосудов зоны интереса. Эндоваску-
лярная эмболизация является эффективным способом 
уменьшения интраоперационной кровопотери, обес-
печивающим лучший прогноз для пациента и более 
комфортные условия работы для операционной бри-
гады. Экстирпацию псевдоопухоли следует выполнять 
в течение 2 нед после эндоваскулярной эмболизации. 
За это время артерии, питающие гемофилическую 
псевдоопухоль, не успевают реканализироваться. Во 
избежание нежелательных осложнений после эндо-
васкулярной эмболизации необходим тщательный 
анализ ангиограмм с целью определения приносящей 
артерии для снижения риска ишемических осложне-
ний и выбора эмболизирующего материала, обеспе-
чивающего надежное закрытие артерий, питающих 
гемофилическую псевдоопухоль. Использование ми-
крокатетерной техники позволяет провести процеду-
ру точно и максимально эффективно. Больные гемо-
филическими псевдоопухолями должны наблюдаться 
и проходить лечение в специализированных гематоло-
гических центрах либо в многопрофильных стациона-
рах, имеющих опыт эндоваскулярных вмешательств и 
хирургического лечения больных гемофилией.
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