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Резюме. Ушбу мақолада гемофилия билан касалланган беморларда, мушак тўқималарининг, турли хил асо-

ратлари билан касалланиш натижалари келтирилган. Гемофилия турли хил клиник симптомакомплекслари билан 

намоён бўлади, улар орасида юмшоқ тўқималарда қон кетишинингг асоратлари, кеч периферик нейропатия ри-

вожланиши билан муҳим ўрин тутади. Клиник кўринишлари беморнинг умумий аҳволи бузилиш даражаси билан 

тавсифланади, бу қон йўқотишдан келиб чикади, гемодинамик бузилишларга, анемия ва интоксикацияга олиб ке-

лади, бу қоннинг тўқималарга ва бўшлиқларга қуйилиши ва резорбцияси натижасида юзага келади. 

Калит сузлар: Гемофилия, миопатия, юмшоқ тўқима гематомаси. 

 

Abstract. Hemophilla is manifested by a variey of clinical symptom conplexs,an important piace among which are 

complikcations of bleeding in soft tissuis ,joint with the devolpment of late neurological disorters. The clinical picture is 

characterized by the degree of disturbance in the general condition of the patient, which is caused blood loss, leading to 

hemodynamic disorders and the development of anemia intoxication, which is coused by the breakdovn and resorption of 

blood poured into the tissue or cavity.This article presents the results on the incisendce of various complications of muscle 

tissue in patents with hemophilia. 

Key words: Hemophilia, muscle pathologies,myopathy,soft tissue hematomas. 

 

В мире по результатам многих эпидемиоло-

гических обследований доказано, что общая рас-

пространённость гемофилии составляет 1:10 000 

новорожденных. Гемофилия А из этого числа со-

ставляет 80%, а на гемофилию В приходится 20%. 

Тем самым гемофилия, являющаяся на сегодняш-

ний день одним из наиболее распространённых 

видов коагулопатий, и в настоящее время обу-

словливает возникновение широкого спектра ос-

ложнений, несмотря на усилия превентивного ха-

рактера, связанные с введением заместительных 

факторов свёртывания крови VIII и IХ, примене-

ние криопреципитата и свежезамороженной 

плазмы. Осложнения, постоянно сопровождаю-

щие клиническое течение гемофилии, весьма раз-

нообразны как по своему функционально-

морфологическому субстрату, так и по характеру 

течения и последствий для пациента. 

Среди многообразия клинических проявле-

ний гемофилии значительное место занимают 

кровоизлияния в мягкие ткани. По данным раз-

личных авторов, процент рассматриваемого вида 

геморрагий колеблется от 15 до 60%, однако не 

только частота возникновения данной локализа-

ции кровоточивости при гемофилии обращает 

внимание клиницистов. Кровоизлияние в мягкие 

ткани может возникнуть в любом участке тела, в 

подкожную клетчатку или мышечную ткань, в 

межмышечные пространства и мышечно - фасци-

альные ложа. 

Скопление крови в полостях и мягких тка-

нях может быть причиной вторичного некроза 
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или сдавления нерва. Забрюшинные гематомы 

могут сдавливать бедренный нерв, а большие 

скопления слабокоагулированной крови в мягких 

тканях могут иногда симулировать опухоль 

(псевдоопухолевый синдром). Кроме того, боль-

шие гематомы сопровождаются компрессией ок-

ружающих тканей. Гематомы, оказывая давление 

на нервные стволы или мышцы, приводят к пора-

жению периферической нервной системы (пери-

ферические нейропатии) и как следствие, к разви-

тию атрофий и контрактур конечностей. Перифе-

рические нейропатии у больных гемофилией - 

одно из поздних осложнений гемофилии, которое 

является актуальной проблемой в лечении гемо-

филии и ей уделяется достаточно большое внима-

ние.  

Особое значение имеет разработка 

современных способов исследования поражения 

мышечной ткани у пациентов гемофилией на 

основе изучения данных электронейромиографии 

(ЭНМГ). Безболезненность и безвредность метода 

электромиографии позволяет широко использо-

вать этот способ для диагностики биоэлектриче-

ской активности мышечного аппарата в условиях 

повреждения и в динамике. 

В нашей стране для развития медицинской 

сферы ставится ряд задач, направленных на 

адаптацию медицинской системы к мировым 

стандартам, снижению и предотвращению разви-

тия осложнений неизлечимых заболеваний, про-

ведению профилактического лечения среди 

населения.  

Данных статистики по изучению мышечной 

патологии среди больных гемофилией нет, так как 

до настоящего времени не уделялось внимания 

этому вопросу и в этой связи, изучение этой 

проблемы является весьма актуальной и 

своевременной задачей. 

В течение жизни, больной гемофилией ве-

дёт настоящую борьбу с различными осложне-

ниями своего заболевания. Данные статистики 

выделяют наиболее частые и характерные ослож-

нения гемофилии: 60-70% из общего числа кро-

воизлияний составляют гемартрозы; межмышеч-

ные (внутримышечные) гематомы, составляющие 

40-50% от общего числа кровоизлияний; гемату-

рия составляет 14-30%; желудочно-кишечные 

кровотечения - 7-10%; кровоизлияния в централь-

ную нервную систему - до 5% [16]. 

Как показывает практика, интенсивные 

кровотечения, как самопроизвольные, так и 

вследствие травм, могут произойти в любой части 

тела. Тем не менее, некоторые места поражаются 

чаще, чем другие. По данным литературы, наибо-

лее частым является сочетание (до 29%) гемар-

троза и кровоизлияний в мягкие ткани [7, 8].  

Таким образом, повторяющиеся сочетанные 

осложнения, которые не лечатся или лечение про-

водится в неполной мере, могут привести к ран-

ней инвалидности, и могут привести к гипотро-

фии/атрофии/контрактуре мышечных тканей, ко-

торые в свою очередь и становятся одной из при-

чин повторных кровотечений [15].  

Среди осложнений гемофилии особо стоит 

выделить проблему патологии мышечной систе-

мы, так как она, на фоне других осложнений и 

проблем, является недостаточно изученной [4]. 

При гемофилии, особенно тяжёлой степени, 

даже после незначительных повреждений начи-

наются обильные и длительные кровотечения и 

кровоизлияния в ткани и мышцы. Это может про-

изойти после внутримышечной инъекции, уши-

бов, физического перенапряжения и т.п. [6, 

ст.441-444]. Ещё в 1962 году Г.А. Алексеев писал, 

что вызвать большую гематому может даже укус 

комара. Межмышечные гематомы могут возник-

нуть на любом участке тела. Однако чаще всего 

образуются в области туловища, шеи, лица, икро-

ножной, бедренной, паховой мышц и предплечья, 

то есть на участках тела, наиболее всего подвер-

женных травматизации [14].  

Иногда, как показывает практика, кровоиз-

лияния в мягкие ткани могут возникать без види-

мой причины, то есть спонтанно. Кровоизлияние 

может быть внутри самой мышцы, под фасцией 

или между отдельными мышечными группами. 

Данные гематомы одни авторы называют меж-

мышечными, другие – внутримышечными. И то, и 

другое название считается в равной мере пра-

вильным. При больших гематомах такое разделе-

ние почти невозможно [2]. 

Часто в гематому вовлекаются нервные 

стволы, сухожилия мышц, что может привести к 

развитию контрактур. По данным исследований, 

процент этого вида геморрагий колеблется в пре-

делах от 15 до 60% [3]. 

Гематомы при кровоизлияниях в мышцы и 

межмышечные пространства различаются по раз-

мерам и, в основном, зависят от величины травмы 

и тяжести основного заболевания. Нередко меж-

мышечные геморрагии продолжаются от несколь-

ких дней до нескольких недель, то прекращаясь, 

то возобновляясь. Клиническое течение таких 

кровоизлияний отличается особенной тяжестью. 

Важными признаками кровоизлияния в 

мышцах являются их напряжённость, боль, изме-

нение температуры прилежащих тканей, появле-

ние озноба, покалывание и онемение. При боль-

ших кровоизлияниях гематома бывает плотной 

[13]. 

Однако не только частота возникновения 

данной локализации кровоточивости при гемофи-

лии обращает внимание клиницистов. Кровоиз-

лияния в мышцы и мягкие ткани особо опасны, 

если происходят в закрытые пространства. Это 

несёт угрозу патологических переломов длинных 
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трубчатых костей из-за атрофических и кистоз-

ных изменений, которые также сопровождаются 

обширными расслаивающими мышечными гема-

томами  

Вышеперечисленные особенности 

определяют разнообразие клинической картины 

кровоизлияний в мягкие ткани. Очень часто 

образуются псевдоопухоли. Они могут 

представлять собой проросшие соединительной 

тканью образования или наполненные кровью 

кисты [6]. Встречаются в 1-2% случаев. Пусковым 

механизмом развития псевдоопухоли является 

гематома, которая при отсутствии или 

недостаточной гемостатической терапии может 

трансформироваться в псевдоопухоль. 

Псевдоопухоли постепенно увеличиваются в 

размерах, вызывая разрушение прилежащих 

органов и тканей, сдавливая сосудисто-нервные 

пучки. Часто псевдоопухоли путают со 

злокачественными новообразованиями, что 

приводит к ошибкам в методах обследования, 

диагностики и лечения больных с гемофилией и 

псевдоопухолями [9]. 

Клиника гематом различной локализа-

ции. Гематомы в мягких тканях развиваются бы-

стро, особенно при повреждениях крупных кро-

веносных сосудов, которые приводят к большой 

потере крови и, как следствие, к анемии. Гемо-

глобин может снижаться до 40 г/л. По литератур-

ным данным, примерно, у 25% больных имеет 

место острая анемия [2]. 

По нашим наблюдениям, чаще всего 

кровоизлияния возникали в бедре, голени, в 

области плеча и предплечья. Кровоизлияния в 

мышцы бёдер и предплечий могут 

сопровождаться парестезией. Если немедленно не 

начать лечение, это может привести к развитию 

нейропатий и гипотрофии/атрофии мышц. Нами 

также было определено, что при кровоизлиянии в 

определённую мышцу имеется своя клиническая 

особенность (табл. 1.) Из-за острых болей пациент 

в течение длительного времени принимает 

вынужденное положение: нами было прослежено, 

что у каждой мышцы при кровоизлиянии в неё 

есть особое положение максимального комфорта. 
Длительное нахождение конечности с 

межмышечным кровоизлиянием и в «неестественном» 

положении может привести к образованию стойких 

контрактур и/или атрофии мышечного аппарата. 

Повторные кровоизлияния ведут к рубцеванию и 

ослаблению мышц. Повреждённые мышцы 

прекращают защищать суставы, могут кровоточить 

повреждаться при не больших нагрузках. 

 

 
Рис. 1. Гемофилическая псевдоопухоль большеберцовой мышцы справа у пациента с гемофилией В 

 

Таблица 1. Изменение положения конечностей при кровоизлияниях в определенную группу мышц 

Локация гематомы Внешний вид 

Подколенное сухожилие колено согнуто и обращено латерально, пятка направлена к телу 

Задняя часть голени (икра) пальцы ног направлены вниз, а колено слегка согнуто 

Двуглавая мышца (верхняя 

часть руки) 
Рука согнута в локте, предплечье поднимается вверх, кисть у плеча 

Предплечье (со стороны ла-

дони) 

пальцы согнуты в кулак, запястье согнуто и обращено к медиальной 

поверхности предплечья 

Предплечье (с обратной сто-

роны руки) 
запястье и вся рука вытянуты назад, а пальцы открыты 

Поясничная мышца (перед-

няя сторона бедра) 

бедро согнуто в тазобедренном суставе, коленный сустав согнут под 

углом 130º, спина может быть изогнута больше, чем обычно 
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Кровоизлияния из не «вылеченной» мышцы 

может привести к необратимому повреждению 

мышц, нервов и суставов, а также к деформациям, 

которые могут повлиять на то, как человек сидит, 

стоит и ходит. Хотя они едва ли опасны для жиз-

ни больных, они часто могут создавать важную 

функциональную потерю трудоспособности. 

Кожа при внутримышечных гематомах 

обычно не изменяется, и лишь иногда, когда про-

исходит проникновение крови в подкожную клет-

чатку, клинически напоминают опухоли, сопро-

вождаются «цветением» (голубой цвет–сине-

фиолетовый-бурый-золотистый). Такие кровопод-

тёки порой быстро распространяются, захватывая 

всю конечность, живот, грудь . 

Вследствие неадекватной или несвоевре-

менно начатой терапии, гематомы приводят не 

только к анемии, но и к различным осложнениям 

в виде очаговых некротических зон. Это происхо-

дит за счёт длительного кровотечения, из-за чего 

давление в гематоме резко возрастает на отдель-

ных участках и нарушается питание кожи. После 

отторжения некротических участков гематома 

опорожняется и возникает длительное кровотече-

ние из образовавшейся раны. Часто гематома ин-

фицируется и в таком случае развивается септи-

ческое состояние [10].  

При медленном рассасывании гематом про-

исходит пропитывание её солями кальция. Такая 

обызвествлённая гематома уже не рассасывается 

даже под влиянием физиотерапевтических проце-

дур, если она локализуется в доступных областях, 

то подлежит оперативному удалению. Из-за ост-

рых болей пациент в течение длительного време-

ни принимает вынужденное положение, что вле-

чёт за собой образование стойких контрактур и 

атрофию мышечного аппарата . 

Наиболее частым осложнением, которое 

вызывают гематомы, являются невриты. В связи с 

кровоизлияниями в мышцы у больных гемофили-

ей чаще всего поражаются периферические нервы 

нижних и гораздо реже верхних конечностей [5]. 

Это приводит к уменьшению или значительной 

потере кожной чувствительности. В более тяжё-

лых случаях при больших гематомах и длитель-

ном сдавливании нерва отмечаются парезы мышц, 

что вызывает их атрофию. 

S.Silverstein из 206 больных гемофилией у 

28 (13,6%) обнаружил поражение периферических 

нервов. С учётом повторных кровоизлияний у 28 

больных автор зафиксировал 31 случай пораже-

ния нервов, из которых 22 случая – нижних ко-

нечностей и 9 – верхних. Если происходит бы-

строе образование гематомы в зоне расположения 

крупных нервных стволов, то излившаяся кровь 

производит их сдавление. Вследствие этого воз-

никают стойкие невриты, которые сопровожда-

ются парезами конечностей с образованием сги-

бательных контрактур или кисти [2,11]. 

Подвздошная и паховая области являются 

одними из частых локализаций кровоизлияний 

при гемофилии, при этом чаще всего сдавленным 

гематомой оказывается бедренный нерв. При кро-

воизлияниях в данных частях тела больные жа-

луются на резкие боли по ходу нерва, который 

оказывается сдавленным гематомой. Боли бывают 

различной интенсивности и особенно сильны при 

повторных кровоизлияниях. Обычно продолжа-

ются 3-5 дней, а затем резко уменьшаются или 

вовсе проходят. Иногда существенно нарушаются 

функции соответствующих мышц с последующей 

их атрофией. 

Наибольший клинический интерес пред-

ставляют гематомы, расположенные на бедре и 

голени, так как вызывают значительное количест-

во диагностических ошибок, что приводит к не-

правильной тактике лечения и неоправданным 

операциям, утяжеляющим состояние больных, и 

приводящим их к инвалидности. В большинстве 

своём это обширные гематомы, сопровождаю-

щиеся анемией, невритами и контрактурами. Ге-

матомы могут локализоваться на передней и на 

задней поверхности бедра. Задние гематомы вы-

зывают сдавление седалищного нерва и парез 

стопы [1].  

Как показывает практика, интенсивные 

кровотечения, как самопроизвольные, так и 

вследствие травм, могут произойти в любой части 

тела. Тем не менее, некоторые места поражаются 

чаще, чем другие. По данным литературы, наибо-

лее частым является сочетание (до 29%) гемар-

троза и кровоизлияний в мягкие ткани [7].  

При гемофилии, особенно тяжёлой степени, 

даже после незначительных повреждений начи-

наются обильные и длительные кровотечения и 

кровоизлияния в ткани и мышцы. Это может про-

изойти после внутримышечной инъекции, уши-

бов, физического перенапряжения и т.п. Ещё в 

1962 году Г.А. Алексеев писал, что вызвать 

большую гематому может даже укус комара. 

Межмышечные гематомы могут возникнуть на 

любом участке тела. Однако чаще всего образу-

ются в области туловища, шеи, лица, икронож-

ной, бедренной, паховой мышц и предплечья, то 

есть на участках тела, наиболее всего подвержен-

ных травматизации [12]. 

Иногда, как показывает практика, кровоиз-

лияния в мягкие ткани могут возникать без види-

мой причины, то есть спонтанно. Кровоизлияние 

может быть внутри самой мышцы, под фасцией 

или между отдельными мышечными группами. 

Данные гематомы одни авторы называют меж-

мышечными, другие – внутримышечными. И то, и 

другое название считается в равной мере пра-
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вильным. При больших гематомах такое разделе-

ние почти невозможно. 

Гематомы при кровоизлияниях в мышцы и 

межмышечные пространства различаются по раз-

мерам и, в основном, зависят от величины травмы 

и тяжести основного заболевания. Нередко меж-

мышечные геморрагии продолжаются от несколь-

ких дней до нескольких недель, то прекращаясь, 

то возобновляясь. Клиническое течение таких 

кровоизлияний отличается особенной тяжестью 

[17]. 

Важными признаками кровоизлияния в 

мышцах являются их напряжённость, боль, изме-

нение температуры прилежащих тканей, появле-

ние озноба, покалывание и онемение. При боль-

ших кровоизлияниях гематома бывает плотной 

[13]. 

В гемограмме отмечаются изменения, сход-

ные с изменениями, наблюдаемыми при острых 

воспалительных процессах: увеличивается коли-

чество лейкоцитов, особенно при обширных ге-

матомах, доходя до 2·10
4
 в 1 мкл, появляется 

сдвиг лейкоформулы влево. СОЭ увеличивается 

до 30-60 мм/ч. Все эти изменения связаны с кро-

вопотерей и резорбцией излившейся крови.  

Однако не только частота возникновения 

данной локализации кровоточивости при гемофи-

лии обращает внимание клиницистов. Кровоиз-

лияния в мышцы и мягкие ткани особо опасны, 

если происходят в закрытые пространства. Это 

несёт угрозу патологических переломов длинных 

трубчатых костей из-за атрофических и кистоз-

ных изменений, которые также сопровождаются 

обширными расслаивающими мышечными гема-

томами [3]. 

Вышеперечисленные особенности опреде-

ляют разнообразие клинической картины крово-

излияний в мягкие ткани. Очень часто образуются 

псевдоопухоли. Встречаются в 1-2% случаев. 

Пусковым механизмом развития псевдоопухоли 

является гематома, которая при отсутствии или 

недостаточной гемостатической терапии может 

трансформироваться в псевдоопухоль. Псевдо-

опухоли постепенно увеличиваются в размерах, 

вызывая разрушение прилежащих органов и тка-

ней, сдавливая сосудисто-нервные пучки. Часто 

псевдоопухоли путают со злокачественными но-

вообразованиями, что приводит к ошибкам в ме-

тодах обследования, диагностики и лечения боль-

ных с гемофилией и псевдоопухолями. 

Особенностью клинических проявлений ге-

моррагического синдрома в мышечную ткань 

явилось вовлечение в процесс различных отделов 

центральной нервной системы (28%) за счёт сдав-

ливания нервных волокон, что в свою очередь 

вызывало сильный болевой синдром. Распределе-

ние частоты и локализации гематом показало, что 

у 503 (91,5%) пациентов возникли 728 гематом 

различной локализации. 

Как видно из рисунка 2 в наибольшем про-

центе встречалось образование таких осложне-

ний, как гематомы мягких тканей - 35% у пациен-

тов с гемофилией А и 43% у пациентов с гемофи-

лией В. Гемартрозы, при обоих типах гемофилии 

встречаются примерно с одинаковой частотой – 

30 и 28% соответственно. А в других частях тела 

кровоизлияния встречаются в меньшей степени.  

Таким образом, подводя итог вышесказан-

ному, можно подчеркнуть, что хроническая сус-

тавно-мышечная патология у больных гемофили-

ей при кровоизлияниях остаётся одной из наибо-

лее актуальных проблем. Среди больных гемофи-

лией с данными осложнениями очень высок про-

цент инвалидизации, которая приводит к соци-

альной дезадаптации и снижению трудоспособно-

сти. А это в итоге, в дальнейшем приводит к зна-

чительному снижению качества жизни этих паци-

ентов. 

 

 
Рис. 2. Частота встречаемости различных осложнений у пациентов с гемофилией 
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Повторяющиеся сочетанные осложнения, 

которые не лечатся или лечение проводится в не-

полной мере, могут привести к ранней инвалид-

ности, и могут привести к гипотро-

фии/атрофии/контрактуре мышечных тканей, ко-

торые в свою очередь и становятся одной из при-

чин повторных кровотечений, который предстоит 

дальнейшему изучению. 
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КЛИНИКО-ФУНКЦИОНАЛЬНЫЕ 

ОСОБЕННОСТИ ПАТОЛОГИИ МЫШЕЧНОЙ 

СИСТЕМЫ У БОЛЬНЫХ ГЕМОФИЛИЕЙ 

 

Мадашева А.Г., Махмонов Л.С., Абдиев К.М. 

 

Резюме. Среди многообразия клинических про-

явлений и осложнений гемофилии занимают кровоиз-

лияния в мягкие ткани. Скопление крови в полостях и 

мягких тканях может быть причиной вторичного 

некроза или сдавления нерва. Забрюшинные гематомы 

могут сдавливать бедренный нерв, а большие скопле-

ния слабокоагулированной крови в мягких тканях мо-

гут иногда симулировать опухоль. Кроме того, боль-

шие гематомы сопровождаются компрессией окру-

жающих тканей. Гематомы, оказывая давление на 

нервные стволы или мышцы, приводят к поражению 

периферической нервной системы и как следствие, к 

развитию атрофий и контрактур конечностей. Пе-

риферические нейропатии у больных - одно из поздних 

осложнений гемофилии, которое является актуальной 

проблемой и определяют необходимость проведения 

ее профилактики и лечения. 

Ключевые слова: Гемофилия, патологии мы-

шечной ткани,кровоизлиянии,гематомы. 

 


