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РЕЗЮМЕ. Цель. В работе продемонстрирован клинический случай крайне редкой патологии ‒ гемангиоматоз
с поражением кожи, подкожной клетчатки, легких, желудка, кишечника, печени, почек, позвоночника. Результаты.
Пациентка Л., родилась в 1994 г. с множественными гемангиомами. Наследственность по сосудистым опухолям
не прослеживалась. В детстве пришлось оперативным путем удалить несколько крупных гемангиом. Обратилась
в Амурский областной перинатальный центр по поводу первой беременности. Был высоким риск геморрагических
осложнений в связи с поражением внутренних органов, в первую очередь – легких. Поскольку имелось множе-
ственное поражение позвонков, нейроаксиальные методы обезболивания было решено не использовать. Методом
анестезиологического пособия были выбраны тотальная внутривенная анестезия и искусственная вентиляция лег-
ких под контролем бронхоскопии. Гемангиоматоз с поражением внутренних органов послужил показаниями к
операции кесарево сечение. Операция прошла без осложнений. Ребенок родился здоровым. Заключение. В боль-
шинстве случаев значительной проблемой гемангиоматоза являются косметические дефекты. Но в ряде ситуаций,
например, при беременности, возникает высокий риск разрыва гемангиом и развития кровотечений. В этом случае
выбор метода родоразрешения и анестезиологического пособия зависит от локализации гемангиом.

Ключевые слова: гемангиоматоз, поражение внутренних органов при гемангиоматозе, беременность, родо-
разрешение, кесарево сечение. 

CLINICAL OBSERVATION OF A PATIENT WITH HEMANGIOMATOSIS INVOLVING
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SUMMARY. Aim. The work demonstrates a clinical case of an extremely rare pathology ‒ hemangiomatosis with
damage to the skin, subcutaneous tissue, lungs, stomach, intestinal, liver, kidneys, and spine. Results. Patient L., born in
1994 with multiple hemangiomas. No heredity was observed for vascular tumors. In childhood, several large hemangiomas
had to be surgically removed. She resorted to the Amur Regional Perinatal Center about her first pregnancy. There was a
high risk of hemorrhagic complications due to damage to internal organs, primarily the lungs. Since there were multiple
lesions of the vertebrae, it was decided not to use neuraxial methods of anesthesia. Total intravenous anesthesia and artificial
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ventilation of the lungs under the control of bronchoscopy were chosen by the method of anesthesia. Hemangiomatosis
with lesions of internal organs was the indication for a Cesarean section. The operation took place without complications.
The child was born healthy. Conclusion. In most cases, cosmetic defects are a significant problem of hemangiomatosis.
However, in a number of situations, for example during pregnancy, there is a high risk of rupture of hemangiomas and the
development of bleeding. In this case, the choice of the method of delivery and anesthesia depends on the location of the
hemangiomas.

Key words: hemangiomatosis, damage to internal organs at hemangiomatosis, pregnancy, delivery, Cesarean section.
Сосудистые аномалии представляют собой гетеро-

генную группу врожденной патологии сосудов. Они
подразделяются на сосудистые опухоли и мальформа-
ции, отличающиеся специфическим строением, пато-
физиологией, особенностями клинического течения и
подходами к лечению. Гемангиома является наиболее
часто встречающейся сосудистой опухолью. Лимфати-
ческие, капиллярные, венозные и артериовенозные
мальформации составляют большую часть пороков
развития сосудов. В настоящее время для систематиза-
ции сосудистых аномалий используют классификацию
Международного общества изучения сосудистых ано-
малий ISSVA (International Society for the Study of Vas-
cular Anomalies) [1]. Данная классификация основана
на исследованиях гемодинамики, проведенных
J.B.Mulliken, J.Glowacki [2]. Гемангиоматоз – систем-
ные опухолевые разрастания сосудов с наличием мно-
жества гемангиом в различных участках организма. 

Гемангиома кожи у взрослых встречается, но не
часто, так как большинство опухолей самостоятельно
рассасываются еще в детском возрасте [3]. Если похо-
жее новообразование появилось на коже взрослого че-
ловека, где до этого не было никаких поверхностных
дефектов, то такая опухоль требует тщательной диаг-
ностики. Если в детстве гемангиома выражена слабо
(в виде ссадины или небольшого пятнышка), то во
взрослом возрасте под действием определенных фак-
торов она может расти и увеличиваться [4]. Геман-
гиомы формируются, как правило, на коже головы,
лица, шеи и реже – на туловище и конечностях. Излюб-
ленными локациями во внутренних органах являются
печень, кости, легкие [4].

Гемангиомы встречаются примерно у десяти из ста
малышей, чаще у девочек, чем у мальчиков (в соот-
ношении 3:1) и у недоношенных детей. Количество ге-
мангиом у ребенка может варьировать от одной до
нескольких сотен. Гемангиомы могут быть как изоли-
рованными кожными поражениями, так и проявлением
сложных наследственных синдромов. Клинические
проявления гемангиом имеют характерные особенно-
сти и являются ведущими в их диагностике. У 80% па-
циентов гемангиомы появляются в возрасте от 2 недель
до 2 месяцев, у остальных могут быть замечены уже
при рождении [3–5].

Клиническое течение гемангиом можно подразде-
лить на три основные фазы (стадии): роста (пролифе-
рации); стабилизации (остановки роста); спонтанной
регрессии (самостоятельного рассасывания) [3–5].

Большинство гемангиом регрессируют лишь ча-
стично, оставляя после себя гипертрофию или атро-

фию мягких тканей, изменения внешнего вида кожи,
остаточные подкожные и внутрикожные сосуды. В пе-
риод активного роста гемангиома может изъязвляться,
кровоточить, инфицироваться, прорастать в подлежа-
щие структуры и органы, нарушать жизненно важные
функции, что может привести к инвалидизации паци-
ента [3–5].

Выделяют простые гемангиомы (располагающиеся
на коже), кавернозные (располагающиеся под кожей),
комбинированные (имеющие кожную и подкожную
часть) и смешанные гемангиомы (сочетающиеся с дру-
гими опухолями – лимфомой, кератомой, фибромой и
др.) [3–5].

Имеется многообразие клинических форм геман-
гиом: от маленького узлового образования (одиночные)
до распространенной опухоли (множественные), зани-
мающей несколько анатомических областей и даже ре-
зорбирующей кости черепа и лицевого скелета,
нарушающей функции анатомических органов. До-
вольно часто гемангиомы лица могут приводить к нек-
розу тканей с косметическими дефектами век, носа,
губ, ушей. При наличии на коже трех и более геман-
гиом должно быть проведено УЗИ внутренних органов
с целью раннего выявления и лечения внутренних со-
судистых новообразований [4, 6].

M.Waner et al. [7] описали 232 случая лицевых ин-
фантильных гемангиом у 205 пациентов и сопоставили
их с характером роста опухоли и клиническими ослож-
нениями. Среди проанализированных гемангиом были
очевидны две модели роста опухоли: очаговая (177
очагов или 76,3%) и диффузная (55 очагов или 23,7%).
Фокальные гемангиомы описаны в 22 местах возник-
новения, все рядом с линиями мезенхимального или
мезенхимально-эктодермального слияния эмбрионов.
55 диффузных гемангиом имели сегментарное ткане-
вое распределение и, таким образом, были обозначены
как лобно-носовые (15 повреждений, 27%), верхнече-
люстные (19 повреждений, 35%) или нижнечелюстные
(21 поражение, 38%). Язвы встречались в 3 раза чаще
у пациентов с диффузными гемангиомами (21 из 41,
51%), чем у пациентов с очаговыми гемангиомами (28
из 164, 17%). Обструкция дыхательных путей была ха-
рактерна для диффузных гемангиом нижней челюсти.
Авторы пришли к выводу, что лицевые инфантильные
гемангиомы возникают по двум различным типам по-
ражения тканей: очаговый тип с похожим на опухоль
видом и менее распространенный диффузный тип с по-
явлением бляшек. Диффузные поражения чаще ослож-
няются изъязвлением или обструкцией дыхательных
путей и демонстрируют поразительно сегментарный
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характер распределения. Фокальные гемангиомы, на-
против, демонстрируют предрасположенность к участ-
кам эмбриологического слияния [7]. 

J.Zaremba et al. [8] сообщили о 4 пораженных лиц в
3 поколениях, включая отца и 2 его сыновей. Один па-
циент умер в возрасте 28 лет вследствие наличия мно-
жественных расширенных тонкостенных сосудов в
головном мозге. Гемангиомы у него так же располага-
лись на коже левого плеча, руки и предплечья. У брата
развился левосторонний гемипарез в 13 лет, он умер в
19 лет после неудачной попытки резекции спинальной
ангиомы в области C6-T1 (вызвавшей синдром Горнера
и синдром Броун-Секара), у него была ангиома в левой
лобно-височной области и вторая над правым сос-
цевидным отростком. У их отца в 58 лет развился ле-
восторонний гемипарез, были эпизоды почечного и
желудочно-кишечного кровотечения. Ангиомы рас-
полагались на груди и левом бедре. У дочери старшего
из его сыновей (умершего в 28 лет) было 3 ангиомы в
пояснично-крестцовой области и 1 на левой ладони.
Поражение центральной нервной системы напоминало
изменения ранее описанные в исландской семье, о ко-
торой в 1947 году сообщили H.A.Kidd, J.N.Cumings [9],
но в той семье не было кожных ангиом.

E.C.Burke et al. [10] было опубликовано наблюдение
двух неродственных младенцев с большим количе-
ством мелких гемангиом на многих участках кожи, а
также в головном мозге.

P.Kaplan et al. [11] продемонстрировали 16-месяч-
ную девочку с кожно-менингоспинальным ангиомато-
зом, приводящим к параплегии из-за внутри-
спинальной атриовентрикулярной мальформации. Ге-
мангиомы кожи встречались в 3 поколениях семьи (без
случаев передачи от мужчины к мужчине). 

D.Foo et al. [12] наблюдали 33-летнего мужчину, у
которого развилось спонтанное кровотечение из арте-
риовенозной мальформации в шейном эпидуральном
пространстве. В последующих наблюдениях выявлены
кожные сосудистые мальформации в 3-х поколениях.
У матери пробанда были удалены 4 гемангиомы (с
шеи, спины, правого бедра и лица). Тете по материн-
ской линии удалили гемангиому в области левой ло-
дыжки в 20 лет. У одной из его младших сестер была
удалена гемангиома в области правого плеча в 15 лет,
а у другой из таза в 31 год. Сестра передала ген своим
2 сыновьям; у одного сына была удалена гемангиома
со лба в возрасте 2 лет, а у другого – гемангиома с
левой стороны головы в возрасте 3 лет. У брата про-
банда была удалена гемангиома над правым ухом в воз-
расте 10 лет.

M.Bandler [13] сообщил о семье, в 3 поколениях ко-
торой было 3 подтвержденных и 2 возможных случая
кавернозной гемангиомы, охватывающей почти весь
тонкий кишечник. 

J.Hurst, M.Baraitser [14] продемонстрировали 2
семьи, в одной из которых была передача от отца к
сыну; у отца были кожные гемангиомы носа, руки и ту-

ловища, а у сына – артериовенозная мальформация ви-
сочной доли. В другой семье пострадали в четырех по-
колениях 5 человек. 

A.B.Reid et al. [15] описали семью, в которой 12 че-
ловек в 4 поколениях страдали диффузным кистозным
ангиоматозом костей. У пострадавших не было клини-
ческих проявлений. При рентгенографии поражения
имели место по всей длине длинных костей, были ос-
теолитическими, с тонким склеротическим ободком.
Кора кости поражалась редко и периостальной реакции
не наблюдалось. Закрытие и ремоделирование пла-
стинки роста не изменилось. С возрастом нарастал
склероз, что приводило к полной облитерации кисты с
нерегулярными реактивными трабекулами. Пятеро из
пострадавших были женщинами. 

I.Vargel et al. [16] сообщили о 2 кровнородственных
турецких семьях, в которых 4 человека были с сосуди-
стой мальформацией, фенотипическое выражение ко-
торой было сходным в обеих семьях: тяжелое
расширение кровеносных сосудов в черепно-лицевых
костях и аномалии средней линии, такие как диастаз
прямых мышц живота, надпупочный шов и грыжа пи-
щеводного отверстия диафрагмы. В препубертатный
период порок развития ограничивался нижнечелюст-
ной и верхнечелюстной областями; быстрое расшире-
ние началось после 12 или 13 лет. 15-летнее
наблюдение за одним пациентом продемонстрировало,
что сосудистая мальформация не выходила за пределы
черепно-лицевой области, несмотря на тяжелое пора-
жение почти всех костей черепа. Подробная клиниче-
ская и рентгенологическая оценка не предоставила ни
доказательств вовлечения мягких тканей, ни каких-
либо признаков макроскопических артериальных, ве-
нозных или комбинированных пороков развития, что
указывает на то, что костные изменения являются пер-
вичным, а не вторичным эффектом из-за любой другой
сосудистой аномалии в черепно-лицевой области.

A.Cetinkaya et al. [17] изучили 8 пострадавших
детей из 5 неродственных кровнородственных семей с
сосудистой мальформацией, в том числе 4 из 2 турец-
ких семей, о которых первоначально в 2002 году со-
общили I.Vargel et al. Все дети выглядели здоровыми
при рождении, но в раннем детстве у них развился без-
болезненный отек нижней челюсти, который прогрес-
сировал с возрастом. Последующее наблюдение за
пострадавшими членами турецких семей показало, что
увеличение лицевых костей ускорилось в период ран-
него полового созревания и вызвало серьезную асим-
метрию лица. Нижняя и верхняя челюсти были
поражены у всех пациентов; другие патологические из-
менения располагались в носовых костях, своде че-
репа, клиновидной кости, скате и, реже, ключицах,
ребрах и позвонках. Прорезывание зубов произошло у
всех пострадавших, а удаление зубов и лицевых костей
обеспечило временное облегчение симптомов и замед-
лило прогрессирование заболевания. У всех пациентов
отмечались кровотечения из десен, требующие эндо-
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васкулярной эмболизации и/или чрескожной склероте-
рапии, а у 5 из них была диагностирована хроническая
анемия из-за повторяющихся эпизодов кровотечения.
Один из них умер в возрасте 27 лет из-за спонтанного
массивного кровотечения. У 5 из 6 пациентов при ан-
гиографии наблюдалась патологическая организация
сосудов и накопление капилляров на поздней стадии в
пораженных костях, что указывало на медленные по-
ражения капиллярного или венозного происхождения.
Магнитно-резонансная ангиография, выполненная од-
ному пациенту, выявила гиперваскулярное поражение
костей лицевого нерва. Сдавление отделов разных ор-
ганов за счет расширения сосудистых поражений при-
вело к развитию осложнений, включая экзофтальм у 7
пациентов (у 5 из них – с частичной потерей зрения),
компрессию спинного мозга с параплегией у одного па-
циента и повышение внутричерепного давления у 3 па-
циентов, связанное с грыжей головного мозга и
смертью у 1 больного. Первичными внекостными из-
менениями были надпупочный шов, диастаз прямых
мышц живота и пупочная грыжа [17].

F.Blei et al. [18] описали 6 семей, в которых детские
гемангиомы были выделены как аутосомно-доминант-
ный признак. Кроме того, в этих родственных связях
были выявлены члены семьи с сосудистыми мальфор-
мациями. J.W.Walter et al. [19] при полногеномном ана-
лизе сцепления 3 неродственных семей с
капиллярными гемангиомами обнаружили связь с ин-
тервалом 38 сМ на хромосоме 5q31-q33 между марке-
рами D5S1469 и D5S211 (максимальная многоточечная
оценка lod 4,773 при D5S1456). Авторы заявили, что
кандидатная область содержит ген FLT4. Все 3 связан-
ных семьи содержали, по крайней мере, 1 человека, по-
раженного другим типом сосудистой аномалии, но не
гемангиомой. Две дополнительные семьи не показали
сцепления с этой областью, что указывает на генети-
ческую гетерогенность.

В эндотелиальных клетках гемангиомы M.Jinnin et
al. [20] обнаружили, что экспрессия VEGFR1 (FLT1;
165070) была заметно снижена, а активность VEGFR2
увеличена по сравнению с контролем. В нормальных
эндотелиальных клетках транскрипция FLT1 зависит
от активации NFAT. Дальнейшие исследования пока-
зали, что низкая экспрессия VEGFR1 в клетках геман-
гиомы была вызвана сниженной активностью пути,
включающего ITGB1 (135630), TEM8, VEGFR2 и
NFAT. Были выявлены мутации зародышевой линии в
гене TEM8 (606410.0001) и в гене VEGFR2
(191306.0002) у пациентов с детской гемангиомой. Эти
мутации нарушили нормальную ассоциацию этого мо-
лекулярного комплекса. Авторы постулировали, что
эти мутации повышают восприимчивость к образова-
нию гемангиом, но, вероятно, связаны со вторичным
соматическим событием, запускающим экспансию эн-
дотелиальных клеток в очагах поражения [20].

В 1 из 15 образцов детской гемангиомы J.W.Walter
et al. [21] идентифицировали мутацию в гене FLT4

(136352,0007). Этот результат и обнаружение сомати-
ческой миссенс-мутации в гене VEGFR2 (191306,0001)
в другом из 15 образцов позволили предположить, что
изменение сигнального пути в эндотелиальных и/или
перицитарных клетках может быть механизмом, уча-
ствующим в формировании гемангиомы как результат
мутации в гене FLT4.

K.Pramanik et al. [22] идентифицировали явно сома-
тическую мутацию Ser 147 p.Pro (S147P) в гене DUSP5
(603069) в одной из трех образцов детской гемангиомы
и в 12 из 17 образцов лимфатических, артериовеноз-
ных и венозных мальформаций. Мутация не была об-
наружена в нормальной плаценте человека,
контрольных эндотелиальных клетках пупочной вены
человека или ткани миндалин от неродственных
людей.

Дифференциальный диагноз множественных ге-
мангиом приходится проводить с рядом похожих забо-
леваний. 

Сосудистые мальформации являются пороками раз-
вития сосудов кожи и, в отличие от гемангиом, никогда
не пролиферируют, растут пропорционально росту ре-
бенка, всегда видны уже при его рождении в виде ро-
зовато-красного и красно-фиолетового пятна.
Сосудистые мальформации никогда не регрессируют,
а с возрастом становятся более синюшными, на их по-
верхности появляются ангиоматозные разрастания.
Если поражение выявлено при рождении, это может
быть и гемангиома, и сосудистая мальформация, но
пролиферировать будет лишь гемангиома [5].

Синдром Казабаха–Меррита, включающий сочета-
ние гемангиомы с тромбоцитопенией и коагулопатией
потребления. При данном синдроме у ребенка воз-
никает сосудистая опухоль большого размера, наблю-
даются мелкие геморрагии, могут быть массивные
кровотечения. Диагностика синдрома основана на
оценке клинических проявлений, сонографии мягких
тканей, исследованиях клеточного состава и сверты-
вающей способности крови [23, 24].

Синдромы Бина и Бандлера – редкие аутосомно-до-
минантные сосудистые опухоли кожи, желудка, кишеч-
ника с синюшними гемангиомами кавернозного типа,
близкие по проявлениям с синдромом Казабаха–Мер-
рита. Гемангиомы при этой патологии легко кровото-
чат, периодически приводят к рецидивирующим
профузным желудочно-кишечным кровотечениям. Для
синдрома Бандлера характерны также меланиновые
пятна на коже лица и других частей тела [23].

Наследственная геморрагическая телеангиэктазия
(Болезнь Рендю-Ослера, Рендю-Ослера-Вебера) – ауто-
сомно-доминантное заболевание, характеризующееся
множественными телеангиэктазиями кожи и слизи-
стых оболочек, а также геморрагическим синдромом
разной локализации. В 1901 году W.Osler [25] в клас-
сическом описании разграничил три вида телеангиэк-
тазий, выявляемых на коже и слизистых оболочках: 1)
ранний, в виде небольших неправильной формы мел-
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ких сосудистых образований – пятнышек; 2) промежу-
точный, в виде небольших сосудистых «паучков»; 3)
поздний или узловатый тип, имеющий вид ярко-крас-
ных круглых или овальных возвышающихся узелков
диаметром 3-7 мм [25]. Вокруг этих образований часто
выявляется сеть расширенных мелких сосудов, осо-
бенно в области крыльев носа, губ, щек и век, также
вокруг сосков на груди, придающих коже багрово-си-
нюшный оттенок с резко выраженным сосудистым ри-
сунком. У больных старше 25 лет могут отмечаться
телеангиэктазии всех трех вышеперечисленных типов.
Все они характеризуются тем, что бледнеют при надав-
ливании и наполняются кровью после прекращения
давления. У большинства больных телеангиэктазии
раньше появляются на губах и их внутренней поверх-
ности. Затем они могут обнаруживаться на любых
участках кожи – крыльях носа и его слизистой обо-
лочке, щеках, над бровями, на внутренней поверхности
щек, языка, деснах, волосистой части головы, кончиках
пальцев. Телеангиэктазии могут образовываться и кро-
воточить из всех слизистых оболочек [26]. 

Ангиосаркома – опухоль, происходящая из эндоте-
лия и перителия сосудов, крайне злокачественная,
часто метастазирующая. К этой группе опухолей по
своему гистогенезу относится и саркома Капоши. Ан-
гиосаркома – редкое заболевание, встречается преиму-
щественно в возрасте 40-50 лет. Представляет собой
бугристую эластической консистенции опухоль, рас-
полагающуюся в глубине мягких тканей и инфильт-
рирующую их. На разрезе состоит из полостей,
заполненных кровянистым содержимым. При микро-
скопическом исследовании опухоль состоит из боль-
шого числа тонкостенных кровеносных сосудов и
обильного разрастания малодифференцированных по-
лиморфных клеток. В одних случаях преобладают раз-
растания клеток типа эндотелия
(гемангиоэндотелиома), в других – недифференциро-
ванные клетки разрастаются вокруг сосудов наподобие
муфт (перителиома, перителиальная саркома) [27].

К методам лечения гемангиом можно отнести крио-
деструкцию, лазеротерапию, склерозирование, гормо-
нотерапию, хирургическое иссечение [28, 29]. 

В связи с большой редкостью множественного ге-
мангиоматоза приводим клинический случай из лич-
ной практики авторов.

Пациентка Л., 26 лет. Обратилась в Амурский
областной перинатальный центр (ОПЦ) по поводу бе-
ременности. Из анамнеза известно, что родилась с
множественными гемангиомами. После рождения в
детской больнице г. Благовещенска был выставлен ди-
агноз «врожденный гемангиоматоз», с которым в
дальнейшем наблюдалась. В детстве 5 раз была про-
оперирована по поводу гемангиом кожного покрова
различной локализации. Наибольших размеров дости-
гала гемангиома в области нижней челюсти слева,
диаметром до 12 см. Гемангиомы в легких были диаг-
ностированы в возрасте 15 лет, после выполнения

флюорографии. Состоит на диспансерном учете,
ежегодно выполняет КТ легких, и брюшной полости.
При гастроскопии в 2018 г. была диагностирована ге-
мангиома слизистой желудка. Диагностированы так
же гемангиомы печени, паранефральной клетчатки.
Контроль УЗИ внутренних органов выполнялся 1 раз в
год. 

Семейный анамнез: наследственность не отяго-
щена, родители и родная сестра здоровы. Перенесен-
ные заболевания: хроническая железодефицитная
анемия с 17 лет, курсами принимала препараты же-
леза; гипотиреоз с 2016 г., принимает L-тироксин, до
беременности в дозе 75 мг в сутки, во время беремен-
ности 100 мг /сутки. 

Гемотрансфузионный анамнез: переливания крови
проводились в детстве при оперативных вмешатель-
ствах по поводу гемангиом, без осложнений. Вредные
привычки отрицает.

Гинекологический анамнез. Менструальная функ-
ция: менструация с 14 лет, установились не сразу, с
задержками до 1 месяца, по 4-5 дня, умеренные, без-
болезненные, регулярные с 2016 года, последняя мен-
струация 19.12.2019. Данная беременность первая,
желанная, без прегравидарной подготовки. На диспан-
серном учете по беременности с 7-8 недель. 

В ОПЦ была осмотрена перинатологом и терапев-
том, все УЗИ скрининги выполнены в ОПЦ, патологии
плода не выявлено, краевое прикрепление пуповины со
второго УЗИ скрининга. Исходный вес 48 кг. 

Была осмотрена сосудистым хирургом при сроке
10 недель, диагноз: гемангиоматоз, рекомендован
осмотр онкологом. Осмотрена на консилиуме в Амур-
ском областном онкологическом диспансере при сроке
12 недель беременности, онкопатология исключена.

В 17-18 недель – угроза прерывания беременности,
стационарное лечение по месту жительства. С 22 не-
дель – анемия средней степени тяжести, внутривенно
вводился венофер, в дальнейшем длительно получала
мальтофер.

По данным обменной карты тромбоциты крови в
норме, от 150 до 220×109/л. Каких-либо клинических и
лабораторных данных за коагулопатию не было. Кро-
вянистых выделений из половых путей и слизистых за
время беременности не было. Прибавка веса за время
данной беременности составила 10 кг.

Данные объективного осмотра. Общее состояние
удовлетворительное. Телосложение нормостениче-
ское. Костная система при внешнем осмотре без па-
тологии. Кожный покров обычной окраски. В области
нижней челюсти слева послеоперационный рубец
после удаления гемангиомы (рис. 1), на подбородке ге-
мангиома до 3 см в диметре, нижняя челюсть отво-
дится в полном объеме. По всему кожному покрову –
множественные гемангиомы диаметром от 0,5 до 2-
3 см, плотные, безболезненные (рис. 2). При осмотре
слизистой полости рта гемангиомы не визуализи-
руются. По наружной поверхности шеи слева пальпи-
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руется гемангиома, длиной 5 см, шириной 2 см, мягкая,
безболезненная. Периферические лимфоузлы не уве-
личены, безболезненные. 

В легких дыхание везикулярное, с жестким оттен-
ком, хрипов нет, частота дыхательных движений 16
в 1 мин. Тоны сердца ясные, ритм правильный, шумы
не выслушиваются. Частота сердечных сокращений
76 в 1 мин. Язык влажный чистый. Живот мягкий, без-
болезненный во всех отделах. Молочные железы мяг-
кие, безболезненные. Соски чистые. Печень по краю
реберной дуги. Селезенка пальпаторно не опреде-
ляется и по данным УЗИ не увеличена.

Мочеиспускание свободное, безболезненное, дизурии
нет. Симптом поколачивания отрицательный с обеих
сторон. Отеков нет. Высокая степень риска крово-
течения, ввиду гемангиоматоза с поражением внут-
ренних органов, в первую очередь легких.

Наружное акушерское исследование. Матка в нор-
мотонусе, не возбудима при пальпации. Высота дна
матки 35 см. Окружность живота 94 см. Таз: D.Sp.
26 см; D.Cr. 28 см, D.Tr. 32 см, C.ext. 23 см, C.diag.
больше 12 см, латеральная конъюгата 18 см, лонно-

крестцовый размер 22 см, высота лона 3 см, прямой
размер выхода полости малого таза 9 см, поперечный
размер выхода полости малого таза 10 см. Ромб Ми-
хаэлиса: продольный 11 см, поперечный 12 см. Индекс
Соловьева 1,45 см. Околоплодные воды не подтекают.
Срок беременности: по последней менструации 38 не-
дель 6 дней, по УЗИ 39 недель. 

Клинический анализ крови от 14.09.2020: гемогло-
бин – 117 г/л, эритроциты – 4,7×1012/л., тромбоциты
– 191×109/л, лейкоциты – 6,79×109/л, сегментоядерные
– 62%, эозинофилы – 3%, лимфоциты – 35%, СОЭ – 34
мм/ч.

Коагулограмма от 14.09.2020: фибриноген – 3,6 г/л,
ПТИ – 102%, АЧТВ – 29 сек (норма 24-34 сек), про-
тромбиновое время – 17 сек (норма 11-17 сек), тром-
биновое время – 13 сек (норма 11-15 сек).
Функциональная способность тромбоцитов не нару-
шена. Со стороны плазменного гемостаза нормокоа-
гуляция, активация свертывания крови.

Тромбоэластограмма от 16.09.2020: нормокоагу-
ляция. 

A Б
Рис. 1. Больная Л., 26 лет. Рубец после удаления гемангиомы в области нижней челюсти слева (А). Гемангиомы

лица и шеи (Б). 
Биохимический анализ крови от 14.09.2020: АСАТ

– 25,3 ед; АЛАТ – 8,8 ед; холестерин – 4,24 ммоль/л;
общий белок – 70 г/л; креатинин – 73 мкмоль/л; моче-
вина – 4,2 ммоль/л; глюкоза – 5,23 ммоль/л;амилаза –
82 ед/л; общий билирубин – 8,5, прямой  – 4,6, непрямой
– 3,9 мкмоль/л. 

По данным допплерометрии маточно-плацен-
тарно-плодового кровотока от 14.09.2020г нарушений
кровотока нет.

КТГ плода от 14.09.2020: начальные нарушения ре-
активности сердечно-сосудистой системы плода, по
Макарову 4,8 баллов, базальная частота сердечных со-
кращений плода в норме. 

УЗИ от 14.09.2020: размеры плода соответ-

ствуют 38-39 неделям, краевое прикрепление пупо-
вины. 

КТ органов грудной клетки от 15.09.2020: множе-
ственные разнокалиберные очаговые изменения во всех
долях обоих легких, некоторые из них расположены
субплеврально. Гемангиомы. 

ЭХОКГ от 15.09.2020. Соотношение камер сердца
сохранено. Уплотнение передней створки митраль-
ного клапана и стенок аорты на уровне синусов. Ре-
гургитация на клапане легочной артерии 1 степени.
Эхоплотные включения в межжелудочковой перего-
родке. Дополнительные трабекулы в полости левого
желудочка. Систолическая функция левого желудочка
сохранена. ФВ 60%. 
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A Б
Рис. 2. Больная Л. 26 лет. Гемангиомы правой (А) и левой (Б) верхних конечностей.
УЗИ почек от 16.09.2020. Каликопиелоэктазия

справа. Гиперэхогенные образования правой почки
15,7×10,7 мм  в средней трети паренхимы правой
почки, в нижней трети аналогичная структура до 12
мм в диаметре. Гемангиомы.

Спирограмма от 16.09.2020: умеренное нарушение
вентиляционной функции легких по смешаннному типу.

УЗИ внутренних органов от 16.09.2020. Диффуз-
ные изменения паренхимы печени. В правой доле печени
в проекции S4 гиперэхогенная структура до 5 мм в диа-
метре, на границе S5-S6 аналогичная структура
18,7×13,2 мм ( гемангиомы).

Гинекологический статус. Наружные половые ор-
ганы развиты правильно, оволосение по женскому
типу. Осмотр при помощи зеркал: слизистая влага-
лища чистая, гемангиом нет. Выделения бели, умерен-
ные. Шейка матки не деформирована, эрозирована, не
кровоточит. Влагалищное исследование: влагалище
емкое, нерожавшей, шейка матки сформирована,
плотная, расположена по оси таза, длиной по на-
ружно-боковой поверхности до 2 см, наружный зев за-
крыт, предлежит головка плода, мыс не достижим,
экзастозов в малом тазу нет.

Учитывая отсутствие тромбоцитопении, крово-
течений, нормальный уровень тромбоцитов в течение
всей жизни пациентки и беременности, отсутствие
коагулопати, синдром Казабаха- Меррита исключен. 

Выставлен диагноз: Беременность 38 недель 6
дней. Гемангиоматоз с поражением кожи, подкожной
клетчатки, легких, желудка, печени, почек. Железоде-
фицитная анемия, ремиссия. Гидронефроз беременной
справа. Первичный гипотиреоз, компенсация. Диффуз-
ный зоб I степени. Вагинит. Высказано предположе-
ние, что пациентка составляет группу риска по
кровотечению, материнской и перинатальной смерт-
ности. Учитывая высокий риск легочного кровотече-
ния и кровотечения из паренхиматозных органов,
материнской смертности в родах, принято решение
родоразрешить пациентку методом операции кеса-
рево сечение в плановом порядке. На родоразрешение
иметь запас эритроцитарной взвеси, свежезаморо-
женной плазмы, коагила. При возникновении акушер-
ского кровотечения оказание помощи в соответствии

с клиническим протоколом  «Профилактика, алгоритм
ведения, анестезия и интенсивная терапия при после-
родовых кровотечениях» [30]. 

Показаниями к операции кесарево сечение являлось
наличие гемангиом в легких, печени, желудке, паранеф-
ральной клетчатке, в связи с чем был высокий риск ле-
гочного кровотечения и кровотечения из других
органов. Объем операции – лапаротомия Кесарево
сечение в нижнем маточном сегменте. 

Для решения вопроса о возможности проведения
нейроаксиальных методов обезболивания во время ро-
доразрешения  решено было выполнить МРТ исследо-
вание поясничного отдела позвоночника. При МРТ в
позвонках так же были диагностированы множе-
ственные гемангиомы.

Методом анестезиологического пособия были вы-
браны тотальная внутривенная анестезия и искус-
ственная вентиляция легких под контролем
бронхоскопии.

Под бронхоскопическим сопровождением прове-
дена интубация трахеи. В асептических условиях
после обработки рук хирурга и операционного поля,
произведена лапаротомия по Джоэл-Кохену. В брюш-
ной полости анатомических особенностей нет. К ране
предлежала беременная матка, увеличенная соответ-
ственно сроку беременности. Нижний сегмент матки
без особенностей. В области нижнего сегмента
матки в поперечном направлении произведен разрез
длиной 3 см, тупо разведен до 13 см. В рану пред-
лежала головка плода. Плод был извлечен в головном
предлежании, мальчик массой 3256 грамм, рост 53
см., с однократным обвитием пуповины вокруг шеи
плода, оценён по шкале Апгар на 9/9 баллов. Особенно-
стей при извлечении плода нет. Внутривенно введено
5 ЕД окситоцина. Потягиванием за пуповину отделена
плацента, располагавшаяся по задней стенке матки.
Плацента цела, оболочки все, без особенностей. После
кюретажа полости матки и обработки ее раствором
хлоргексидина расширен цервикальный канал. Рана на
матке ушита непрерывным швом нитью викрил после
наложения отдельных швов на углы раны. Перитони-
зация листками пузырно-маточной складки. Брюшная
полость осушена, придатки осмотрен, без особенно-
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стей. Край печени гладкий, ровный, петли кишечника
не расширены, на слизистой кишки и брыжейке мно-
жественные гемангиомы от 0,3 до 2 см в диаметре.
Брюшная стенка восстановлена послойно наглухо. На
апоневроз наложены отдельные шелковые швы. На
кожу наложен викрил. Наложена асептическая по-
вязка. Общая кровопотеря составила 500 мл.

Ребенок родился здоровым. Развивается соответ-
ственно возрасту.

Заключение

В данной публикации продемонстрирован клини-
ческий случай крайне редкой патологии – гемангиома-
тоз с поражением кожи, подкожной клетчатки, легких,
желудка, печени, почек, кишечника, позвоночника. На-
следственности по сосудистым опухолям у данной па-
циентки не прослеживалось. В детстве пришлось
оперативным путем удалить несколько крупных геман-
гиом. При беременности был высоким риск геморра-
гических осложнений. Поскольку имелось
множественное поражение позвонков, нейроаксиаль-
ные методы обезболивания при родоразрешении было
решено не использовать. Методом анестезиологиче-
ского пособия были выбраны тотальная внутривенная

анестезия и искусственная вентиляция легких под
контролем бронхоскопии. Гемангиоматоз с пораже-
нием внутренних органов послужил показаниями к
операции кесарево сечение. Операция прошла без
осложнений. Ребенок родился здоровым. 

В большинстве случаев значительной проблемой
гемангиоматоза являются косметические дефекты. Но
в ряде ситуаций, например при беременности, воз-
никает высокий риск разрыва гемангиом и развития
кровотечений. В этом случае выбор метода родоразре-
шения и анестезиологического пособия зависит от ло-
кализации гемангиом.
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