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Введение. Капошиформная гемангиоэндотелиома 
(КГЭ) — это опасное для жизни заболевание, представ-
ляющее собой локально агрессивную и потенциально ле-
тальную сосудистую опухоль младенчества. КГЭ в боль-
шинстве случаев сопровождается синдромом (феноменом) 
Казабаха — Мерритта (СКМ). 

Описание случая. Клинически КГЭ представляет со-
бой плотную опухоль с неровными краями красно-багро-
вого цвета с бугристой поверхностью и горячую на ощупь. 
Заболевание часто манифестирует с кожных проявлений, 
мимикрируя под маской инфекционного процесса и тем 
самым осложняя процесс постановки диагноза. Инструмен-
тальные методы исследования важны для дифференциации 
КГЭ от других опухолей, а также для оценки распростра-
ненности процесса. 

В статье представлен клинический случай диагностики 
и лечения КГЭ с СКМ у новорожденного ребенка. Исполь-
зуют разные сочетания терапии, опираясь на клинические 
рекомендации по инфантильным гемангиомам и в соответ-
ствии с международными рекомендациями лечения КГЭ.

Заключение. Стандартизированного протокола лечения 
данной нозологической формы в России не существует, что 
значительно осложняет процесс подбора терапии, поэтому 
заболевание следует рассматривать как клинически сложное, 
потенциально опасное и требующее дальнейшего изучения.
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Introduction. Kaposiform hemangioendothelioma (KHE) 
is a life-threatening, locally aggressive, and potentially fatal 
vascular tumor of infancy. KHE is frequently associated with 
Kasabach-Merritt syndrome (KMS).

Case Description. Clinically, KHE typically presents as a 
firm, irregularly marginated tumor with a reddish-purple hue, 
nodular surface, with warmth and flaky texture. The disease 
often manifests with cutaneous manifestations that may mimic 
infectious processes, thereby complicating diagnosis. Imaging 
studies are crucial for differentiating KHE from other tumors 
and assessing disease extent. This article reports a clinical case 
of KHE with KMS in a newborn infant. Treatment approaches 
involve various therapeutic combinations, guided by clinical 
guidelines for infantile hemangiomas and international recom-
mendations for KHE management.

Conclusion. The absence of a standardized treatment pro-
tocol for this condition in Russia significantly complicates ther-
apeutic decision-making. Therefore, KHE with KMS should be 
regarded as a clinically complex, potentially life-threatening 
entity requiring further investigation.
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Введение

Капошиформная гемангиоэндотелиома 
(КГЭ) — это опасное для жизни заболевание, 
представляющее собой локально агрессивную 
и потенциально летальную сосудистую опухоль 
младенчества. КГЭ в большинстве случаев со-
провождается синдромом (феноменом) Казаба-
ха — Мерритта (СКМ), который придает опухо-
ли еще более агрессивное течение, обусловливая 
высокую летальность (до 30 %) благодаря спец-
ифическому симптомокомплексу быстро про-
грессирующей в размерах сосудистой опухоли 
и связанными с ней гемолитической анемией, 
коагулопатией и тромбоцитопенией потребле-
ния. По статистике, заболеваемость КГЭ состав-
ляет приблизительно 0,07 на 100 000 детей в 
год, в популяции мальчики и девочки болеют с 
одинаковой частотой. Около половины случаев 
обнаруживаются при рождении, в то время как 
остальные развиваются после неонатального пе-
риода, чаще всего в течение первого года жизни. 
Однако известны случаи, когда патология прояв-
ляется позднее, в детстве или даже во взрослом 
возрасте [1–3].

Впервые данное заболевание было описано 
еще в 1940 г. педиатрами Хейгом Казабахом и 
Катариной Мерритт. Позже в 1993 г. Цукерберг 
впервые обозначил КГЭ как отдельную назоло-
гию опухоли, отличную от детской гемангиомы 
из-за ее локального инвазивного роста, агрес-
сивного течения и «очагового вида, подобного 
Капоши». Типичными локализациями ангиомы 
являются туловище, конечности, шея, паховые 
и подмышечные области. Как правило, процесс 
носит локальный характер, однако были описа-
ны и случаи с несколькими очагами поражения. 
Клинически КГЭ с СКМ представляет собой 
плотную опухоль с неровными краями, крас-
но-багрового цвета с бугристой поверхностью и 
горячую на ощупь. В перифокальных областях 
отмечается распространенная петехиальная сыпь, 
экхимозы, пропитывание тканей кровью, что яв-
ляется признаками геморрагического синдрома. 
Нередко отмечают локальный отек, гипертрихоз 
и гипергидроз, а у некоторых пациентов — вы-
раженный болевой синдром. Часто заболевание 
манифестирует с кожных проявлений, мимикри-
руя под инфекционный процесс и тем самым 
осложняя процесс постановки диагноза. Ин-
струментальные методы исследования важны 
для дифференциации КГЭ от других опухолей, 
а также для определения степени заболевания 
и оценки распространенности процесса. При 
магнитно-резонансной томографии (МРТ) либо 
компьютерной томографии (КТ) обычно визуа-

лизируются сосудистые образования мягких тка-
ней с диффузным поражением. При этом сосуды 
вокруг этих мягких тканей расширены. Ульт-
развуковое исследование (УЗИ) информативно 
при небольших и поверхностных опухолях. На 
сонограмме патологический очаг выглядит как 
неопределенное, очаговое или диффузное пора-
жение, ограниченное только подкожно-жировой 
клетчаткой или проникающее в подлежащую 
мышцу. При допплерографии образование бога-
то васкуляризовано с высокой скоростью кро-
вотока. Метод позволяет оценить размеры до и 
после лечения [4]. 

Патогенез КГЭ остается недостаточно изу-
ченным. Известно, что клетки КГЭ экспрессиру-
ют сосудистые маркеры CD31 и CD34, рецептор 
3 сосудистого эндотелиального фактора роста, 
рецептор и лимфатические маркеры D2-40 и 
PROX1 [5–7, 17, 18]. Эти находки указывают 
на возможное происхождение из лимфатиче-
ского эндотелия аналогично саркоме Капоши. 
Тем не менее, в отличие от последней, части-
цы вируса герпеса человека 8 (HHV-8) не были 
обнаружены при гемангиоэндотелиоме, и отсут-
ствуют доказательства ассоциации с инфекцией 
HHV-8 [7]. Данные о геномных изменениях в 
этих опухолях ограничены, но было несколько 
сообщений о мутациях в GNA14 в некоторых 
случаях [8].

Стандартизированного протокола ведения 
пациентов с данным заболеванием в России не 
существует, что значительно осложняет процесс 
подбора эффективного лечения. Согласно кли-
ническим рекомендациям, стандартная базисная 
терапия существует только для инфантильных 
гемангиом. Она заключается в применении та-
ких препаратов, как пропранолол, винкристин, 
преднизолон и винбластин в разных комбина-
циях [9, 18]. При злокачественных формах со-
гласованные подходы отсутствуют, поэтому ис-
пользуют всевозможные сочетания, опираясь на 
клинические рекомендации по инфантильным 
гемангиомам и различного рода международные 
научные публикации, методические рекоменда-
ции и другие информационные источники (чаще 
off label).

Большинство специалистов настаивают на 
индивидуальном подходе, указывая на то, что 
терапия должна учитывать размеры, локализа-
цию и клинические проявления у каждого кон-
кретного пациента. Рекомендации по лечению 
осложненной КГЭ были предложены в 2013 г. 
американской мультидисциплинарной эксперт-
ной группой на основе обзора имеющихся до-
казательств, экспертного мнения и клинического 
опыта. В качестве первой линии при лечении 
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СКМ рекомендуются системные глюкокортико-
стероиды и терапия сиролимусом. Такой подход 
до сих пор является актуальным и согласно ис-
следованиям показывает более быструю и вы-
сокую частоту ответа по сравнению с другими 
методами лечения, включая системные кортико-
стероиды, ингибиторы мишени рапамицина, ин-
терферон, радиотерапию, аспирин/тиклопидин и 
винкристин при лечении гемангиоэндотелиомы 
[10, 11]. Согласно исследованиям, начальный 
ответ на терапию сиролимусом достигают по 
истечении 1–3 нед [12–16].

Однако ведение на глюкокортикостероидах и 
иммунодепрессантах может вызывать проблемы 
с подбором доз, поэтому приходится исполь-
зовать альтернативные методы второй линии 
терапии. На рис. 1 отражены достоинства и 
недостатки терапевтических методик, применя-
емых в течение всего периода практики соглас-
но мультидисциплинарной экспертной группе 
из США и Канады, которая была предложена 
в 2013 г. [11]

В связи с этим данное заболевание следует 
рассматривать как клинически сложное, потен-
циально опасное и требующее дальнейшего из-
учения. 

Описание клинического случая

Из анамнеза жизни пациента N. известно, 
что ребенок от 1-й беременности, протекающей 
на фоне ожирения, железодефицитной анемии и 
инфекции мочевыводящих путей, выявленной на 

20-й неделе. Роды 1-е, срочные в 39 4\7 нед., 
воды окрашены меконием. Особенности течения 
родов: экстренная операция кесарева сечения 
(показания — угрожающая гипоксия плода, от-
сутствие эффекта от родовозбуждения). При ро-
ждении масса тела — 3656 г, длина тела — 48 
см, окружность головы — 37 см, окружность 
груди — 35 см. Оценка по шкале Апгар — 8/8 
баллов. 

Из анамнеза болезни известно, что при ро-
ждении визуально определялось объемное обра-
зование в области правого бедра по передневну-
тренней поверхности, плотное, безболезненное, 
с неравномерной синюшно-багровой окраской, 
сопровождающееся неонатальной тромбоцито-
пенией (рис. 2). 

Исходя из клинико-лабораторных данных 
была заподозрена КГЭ с поражением право-
го бедра и голени, прогрессирующего течения, 
осложненная СКМ. По УЗИ — в мягких тка-
нях лоцируется овальной формы образование 
10 х 8 х 3,5 см с нечеткими контурами, тонкой 
капсулой. Структура неоднородная, с очагами 
повышенной эхогенности, артериальным и ве-
нозным кровотоком без достоверных признаков 
наличия крупных каверн. 

Лабораторно наблюдалась картина нормо-
коагуляции, без признаков анемии и воспале-
ния, тромбоцитопения третьей степени тяжести 
28,8 х 109/L, с минимальной положительной ди-
намикой (52 х 109/L). Кровь на α-фетопротеин, 
хорионический гонадотропин человека — без 
патологии. 

Рис. 1. Достоинства и недостатки основных методов лечения при синдроме Казабаха — Мерритта [11]
Fig. 1.  Advantages and disadvantages of primary treatment approaches for Kasabach-Merritt syndrome [11]
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Была проведена консультация с гематологом 
и гематологом-онкологом, которые подтвердили 
диагноз — КГЭ. В связи с этим была назначена 
гормональная терапия преднизолоном из расчета 
2 мг/кг/сут; иммуносупрессивная терапия сиро-
лимусом из расчета 0,8 мг/м2/2 раза в сутки, а 
также была назначена терапия пропранололом 
2–3 мг/кг/сут под контролем гемодинамики. 

На КТ с контрастированием (рис. 3) выявле-
на картина сосудистого образования мягких тка-
ней правого бедра с инфильтрацией прилежащей 
подкожно-жировой клетчатки. Правосторонняя 
паховая лимфаденопатия (за счет лимфостаза). 
Участок более интенсивного контрастирования 
в области правого бедра — мелкое гиперваску-
лярное образование. 

Рис. 2. Капошиформная гемангиоэндотелиома визуально 
Fig. 2.  Visual presentation of a kaposiform hemangioendothelioma

Рис. 3. КТ с внутривенным болюсным контрастированием 
Fig. 3.  CT scan with intravenous bolus contrast enhancement
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Проведена консультация с хирургом, опе-
ративное лечение не показано, рекомендовано 
продолжение консервативной терапии. На фоне 
лечения (сиролимус + пропранолол + предни-
золон) отмечалась небольшая положительная ди-
намика — складывалось впечатление об умень-
шении размеров образования. 

На 20-е сутки на фоне приема гормональных 
препаратов заболевание осложнилось гемоколи-
том, поэтому было принято решение о посте-
пенной отмене преднизолона и рекомендована 
голодная пауза в течение двух суток. В связи 
с высокой концентрацией в крови сиролимуса 
препарат был временно отменен. На 25-е сут-
ки жизни отмечено ухудшение состояния: рост 
окружности бедра, усиление отека голени и 
стопы, визуально — кожа натянутая, появились 
петехиальные элементы на поверхности право-
го бедра. Лабораторно нарастающая тромбоци-
топения потребления, коагулопатия потребления 
(фибриноген — 1,5 г/л, протромбиновое вре-
мя — 10,9 сек). 

Было проведено МРТ с контрастированием, 
при котором на фоне выраженного полнокро-
вия визуализировали образование размерами 
до 55 х 55 х 38 (высота х ширина х передне-
задний) однородного изоинтенсивного сигнала 
на Т1-взвешенных изображениях, неоднород-
ного изогиперинтенсивного на Т2-взвешен-
ных изображениях с участками минимального 
ограничения МР-диффузии в структуре, ин-
тенсивно контрастируемое с диффузным уме-
ренным накоплением контраста в подкожной 
клетчатке. 

В связи с повышением плазменной концен-
трации сиролимуса была произведена коррекция 
дозы препарата. Проведен повторный консили-
ум, решением которого был запланирован пере-
вод в отделение онкогематологии для тщатель-
ного подбора терапии. В плановом порядке на 
27-е сутки после рождения пациент был переве-
ден на онкогематологическое отделение.

Было проведено два курса химиотерапии 
циклофосфаном 50 мг/м2/сут в два введения 
(28 введений), винбластином 1 мг/м2 курсом 14 
дней (3 раза/нед). Также возобновили терапию 
сиролимусом/гемангиолом (отменен несколько 
позже из-за отсутствия ответа на лечение). 

На фоне проводимой терапии была отмече-
на положительная динамика: изменение цвета 
кожи в области образования (оттенок сменился 
с бордового на более бледный), уменьшилась 
плотность окружающих тканей, отмечено уве-
личение числа тромбоцитов до 90 х 109/л.

После третьего курса химиотерапии по той 
же схеме количество тромбоцитов достигло 
228 х 109/л, однако размер образования оста-
вался прежним.

После четвертого курса химиотерапии и от-
сутствия положительной динамики проведено 
повторное МРТ с контрастированием, кото-
рое показало уменьшение размеров объемного 
образования и отека подкожной клетчатки и 
мышц (55 х 44 х 20) по сравнению с предыду-
щим результатом. При КТ-ангиографии сосудов 
нижних конечностей установлено: от правой 
поверхностной бедренной артерии отходят мно-
жественные тонкие ветви к новообразованию, а 
также наблюдается расширение поверхностных 
вен верхней и средней трети бедра. Однако с це-
лью верификации диагноза (исключить синдром 
избыточного роста тканей, ассоциированного с 
мутацией PIK3CA — PROS) было принято реше-
ние о проведении биопсии, которая подтвердила, 
что морфология и иммунофенотип биоптата со-
ответствует гемангиоэндотелиоме (CD34, CD31, 
перифокально D2-40), мутаций в гене PIK3CA 
не обнаружено. Химиотерапия продолжена, 
введение цитостатиков переносится без ослож-
нений, проводится динамический контроль кон-
центрации сиролимуса в крови (от 1,81 до 10,79 
нг/мл). Тромбоциты продолжили постепенно на-
растать в динамике (318 х 109/л — 439 х 109/л), 
наблюдалась стабилизация системы гемостаза 
(нормокоагуляция). Учитывая положительную 
динамику, рекомендованы клинико-диагности-
ческий контроль и решение вопроса о продол-
жении и коррекции терапии.

Обсуждение

Несмотря на определенные достижения в 
исследовании данной патологии, заболевание 
по-прежнему представляет собой серьезную кли-
ническую проблему. Прежде всего, это связано с 
его исключительной редкостью (точная частота 
встречаемости до сих пор не установлена), кото-
рая во многом объясняет распространенность ди-
агностических ошибок. Зачастую за этот синдром 
принимают любые другие сосудистые аномалии, 
такие как сосудистые мальформации (с тромбо-
цитопенией) или гематологические проявления, 
которые трактуют как самостоятельную патоло-
гию, не связанную с сосудистым образованием.

КГЭ с СКМ довольно сложно дифференциро-
вать с другими похожими патологиями, и только 
при комплексном подходе можно своевременно 
и правильно поставить диагноз.

Клинические проявления заболевания харак-
теризуются высокой вариабельностью: от ане-
мии и тромбоцитопении до различных кровот-
ечений. 

Диагноз подтверждается данными визуализа-
ции (КТ или МРТ) пораженной области с про-
ведением обязательного внутривенного контра-
стирования. 
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На КТ образование имеет нечеткие, неров-
ные контуры, неоднородную структуру с нерав-
номерным утолщением и тяжистостью мышц и 
подкожно-жировой клетчатки. Контрастное ве-
щество накапливается неравномерно с преобла-
данием в венозную фазу.

Прогноз пациентов с КГЭ и СКМ в большин-
стве случаев неблагоприятный. В первую оче-
редь это связано с отсутствием отработанного 
в ходе исследований протокола ведения рассма-
триваемых пациентов.

Заключение

КГЭ, осложненная СКМ, у детей считается 
агрессивным заболеванием с крайне неблагопри-
ятным прогнозом ввиду быстро нарастающих 
осложнений. Исходя из рассмотренного клини-
ческого случая, можно сделать ряд выводов:

1. Наличие тромбоцитопении у ребенка в 
первый месяц после рождения требует внима-
ния для исключения патологий. При подозре-
нии на КГЭ необходимо в динамике оценивать 
состояние системы гемостаза (протромбиновое 
время, тромбиновое время, активированное ча-
стичное тромбопластиновое время, международ-
ное нормализованное отношение, фибриноген, 
D-димер, антитромбин), общий анализ крови 
и данные УЗИ/КТ/МРТ с контрастом. Наличие 
коагулопатии потребления, тромбоцитопении, 
подтверждает диагноз и является фактором ос-
ложнения течения заболевания.

2. Единых стандартизированных протоколов 
терапии КГЭ с СКМ в России не существует, а 
консервативная терапия не всегда эффективна, по-
этому подбор лечения сложен и требует индивиду-
ального подхода с постоянной корректировкой доз. 

3. Выбор современного протокола ведения 
служит основой для благоприятного исхода за-
болевания, позволяя сократить летальность и 
продлить жизнь таким пациентам.
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