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Актуальность. В течение многих столетий пер-
вичные новообразования сердца считались чрезвы-
чайно редкой патологией. Такой принцип исключи-
тельности наводил на мысль, что у этого органа есть 
уникальная способность самозащиты от тогда еще 
необъяснимых факторов возникновения и развития 
опухолевых новообразований. В 1783  г. De Senac 
охарактеризовал этот феномен словами: «Сердце — 
благороднейший орган, который не может поражать-
ся неоплазмой».

Диагностика данной патологии у новорожденных 
и детей первого года жизни сложна, так как сопрово-
ждается полиморфной и асимптомной клинической 
картиной. Еще сложнее выявить эту аномалию пре-
натально, так как опухолевидные включения либо 
не привлекают внимания, либо воспринимаются как 
вторичная гипертрофия миокарда функционального 
порядка.
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Длительное время опухоли сердца выявлялись 
преимущественно на аутопсиях или как случайная 
находка при кардиохирургических вмешательствах. 
Редкость развития данных новообразований объ-
ясняется особенностями метаболизма миокарда, 
кровотоком внутри сердца и ограниченностью числа 
лимфатических сосудов сердца. Важно, что в ответ 
на повреждение в сердце происходят дегенератив-
ные изменения, а не регенерация.

Накопление клинического опыта и внедрение но-
вых методов исследования (пренатальная эхокар-
диография и трансэзофагеальная, магнитно-резо-
нансная томография и компьютерная томография) в 
определение возрастных, генетических и эпидемио-
логических факторов риска развития данной патоло-
гии дали возможность чаще выявлять новообразова-
ния сердца у новорожденных и детей первого года 
жизни. Прижизненная диагностика новообразований 
сердца в этой возрастной группе стала более доступ-
ной, а фактически частым явлением в клинической 
практике неонатологов, педиатров и кардиологов, 
онкологов.
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Известно, что в среднем каждый восьмой из 1000 
новорожденных имеет какую‑либо аномалию или 
порок развития сердца. По данным Г. Э.  Сухарева 
(2012), полученным по результатам 11 000 аутопсий, 
первичные доброкачественные новообразования 
сердца у новорожденных и детей первого года жизни 
составляют 0,27 %. В последние 15 лет опухоли серд-
ца регистрируются в 15 раз чаще [1].

В половине случаев множественные врожденные 
новообразования сердца являются одним из при-
знаков такого тяжелого генетического синдрома, как 
туберозный склероз. Современная неинвазивная 
диагностика, в частности комплексная эхокардиогра-
фия, позволяет выявить эту врожденную патологию 
не  только после рождения ребенка, но и в период 
пренатального развития плода.

По последним данным, около 75 % всех первич-
ных опухолей сердца по своему гистологическому 
строению являются доброкачественными, осталь-
ные 25 % злокачественными. В детском возрасте на 
долю доброкачественных опухолей приходится око-
ло 90 % всех первичных новообразований сердца [2].

Среди первичных доброкачественных опухолей 
наиболее часто выявляются миксомы, которые в 
большинстве случаев доминируют у взрослых паци-
ентов. У детей первого года жизни превалируют дру-
гие доброкачественные опухоли сердца: рабдомио-
мы, тератомы и фибромы. Фибромы и рабдомиомы, 
как правило, растут в толще сердечной мышцы.

Первое сообщение о рабдомиоме датируется 
1862  г. и принадлежит немецкому патологу F. von 
Recklinghausen. В настоящее время под рабдомио-
мой (фетальной гамартомой сердца) понимают но-
вообразование, характеризующееся медленным ро-
стом, образующееся из эмбриональных мышечных 
клеток (специализированных клеток сократительного 
миокарда или клеток типа Пуркинье), обнаруживае-
мую в полостях как правого, так и левого желудочка 
сердца, реже в межжелудочковой перегородке. У тре-
ти детей рабдомиома поражает миокард, на клапанах 
сердца практически не встречается. В 50 % случаев 
рабдомиома имеет внутриполостной рост, что приво-
дит к обструкции камер желудочков. В 30 % и более 
случаев рабдомиома сочетается с врожденным де-
фектом развития коры головного мозга  — тубероз-
ным склерозом, который клинически выражается 
эписиндромом, умственной отсталостью, внутриче-
репными обызвествлениями или сочетается с поли-
кистозом почек [3]. Рабдомиомы, располагающиеся 
в миокарде желудочков, нередко сопровождаются 
прогрессирующим ухудшением сердечной деятель-
ности, возникновением аритмий различной формы и 
сложности.

Клиническая картина рабдомиом сердца являет-
ся неоднородной и зависит от размера, характера 
их роста, локализации, степени внутрисердечной 
обструкции или деформации проводящей системы. 
Выступая в просвет камер сердца, рабдомиомы мо-
гут нарушать сердечную гемодинамику, их течение 
сходно с клинической картиной порока венозных или 
артериальных клапанных отверстий.

Кардиологические симптомы рабдомиомы: на-
рушения сердечного ритма (тахикардия, миграция 
водителя ритма, блокада сердечной проводимости, 
синдром Вольфа — Паркинсона — Уайта, или син-
дром WPW, фибрилляция желудочков); нарушение 
сократительной функции миокарда при интраму-
ральном расположении опухоли; сердечная недо-

статочность вследствие обструкции камер сердца 
опухолью.

Данные новообразования могут быть обнару-
жены с помощью Эхо-КГ уже с 16–20‑й недели вну-
триутробного развития [4, 5]. В настоящее время 
удельный вес пренатальных диагнозов: «Врожден-
ный порок сердца. Множественные рабдомиомы 
сердца»  — составляет 21–27 %. В постнатальном 
периоде большинство опухолей (72–77 %) диагности-
руют в возрасте до 1  года, что свидетельствует об 
их врожденном характере. Установлено, что опухоль 
быстро увеличивается во второй половине беремен-
ности и достигает своих максимальных размеров к 
моменту рождения, затем постепенно уменьшается 
в размерах. Примерно в 75 % наблюдений прена-
тально диагностированная рабдомиома представле-
на множественными узлами. Случаи малигнизации 
этой опухоли не описаны. Однако кардиологические 
осложнения рабдомиомы могут приводить к леталь-
ному исходу даже в раннем детском возрасте [6, 7].

Описание клинического случая. Беремен-
ная  Ш. (29  лет) поступила в ГУЗ «Перинатальный 
центр» г. Саратова на сроке гестации 39 недель. Из 
анамнеза известно следующее: данная беремен-
ность вторая, протекала на фоне осложненного аку-
шерско-гинекологического анамнеза, носительства 
TORCH-инфекции, хронической внутриутробной ги-
поксии плода, врожденного порока развития плода 
(множественные рабдомиомы сердца). Роды первые, 
срочные, быстрые, в головном предлежании: 1‑й пе-
риод родов составил 4 часа, 2 период продолжался 
40 минут, безводный промежуток длился 5 часов 
10 минут, околоплодные воды светлые. Оценка по 
шкале Апгар 7–7 баллов. Антропометрические дан-
ные ребенка при рождении: рост 51 см, вес 3510 г, 
окружность головы 36 см, окружность груди 34 см. Во 
время проведения первичной реанимации новорож-
денному в родильном зале зафиксирован приступ 
пароксизмальной тахикардии (частота сердечных 
сокращений подсчету не  поддавалась). После про-
ведения первичных реанимационных мероприятий 
ребенок доставлен в отделение реанимации и интен-
сивной терапии новорожденных.

В отделении реанимации новорожденных состо-
яние ребенка расценено как тяжелое. Тяжесть со-
стояния обусловлено приступом пароксизмальной 
тахикардии и неврологической симптоматикой. На 
осмотр новорожденный реагировал умеренно выра-
женной двигательной активностью, криком средней 
силы. С рождения отмечались мышечная гипотония, 
гипорефлексия, поза «вялого ребенка». Голова име-
ла долихоцефалическую форму, умеренно конфи-
гурирована, имелись умеренная родовая опухоль в 
лобно-затылочной области, больше слева; большой 
родничок 1,0х1,0 см на уровне костей черепа. Кости 
черепа умеренной плотности. Глаза открывал на ос-
мотр, реакция зрачков на свет была симметрична. 
Кожные покровы чистые, розовые, отмечаются выра-
женные акроцианоз, периоральный цианоз. Выраже-
ны петехиальная сыпь и застойный цианоз головы и 
лица (рис. 1).

Объективно: область сердца у новорожденного 
визуально не была изменена, левая половина груд-
ной клетки не  выбухала, не  отмечалось систоличе-
ского дрожания. Границы относительной сердечной 
тупости не были расширены: правая — по правому 
краю грудины, левая на 1,0 см кнаружи от левой сре-
динно-ключичной линии, верхняя  — II ребро. При 
аускультации обращали на себя внимание глухие 
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сердечные тоны, выраженная тахикардия, не подда-
ющаяся подсчету (ребенку проводилось постоянное 
кардиомониторирование, в ходе которого зафикси-
рован приступ пароксизмальной тахикардии: часто-
та сердечных сокращений до 300 ударов в минуту) 
(рис. 2). Симптом белого пятна — 3–4 секунды. Мо-
ниторирование артериального давления выявило 
склонность к артериальной гипертензии (на левой 
руке 89/45 мм рт.ст, левой ноге 76/41 мм рт.ст., правой 
руке 94/45 мм рт.ст., правой ноге 69/45 мм рт.ст.).

По остальным органам и системам патологии 
выявлено не было. В первом контроле кислотно-ос-
новного состояния капиллярной крови отмечен суб-
компенсированный респираторно-метаболический 
ацидоз, умеренная гипоксемия (PH — 7,22; pCO2–58; 
pO2–36; cBase (Ecfox) — 6,9). В связи с этим ребенок 
начал получать увлажненный кислород (O2–21 %) че-
рез маску.

В ходе клинического обследования выявлены 
следующие изменения: Д-ЭХО-КГ (осмотр прово-
дился на фоне приступа пароксизмальной тахикар-
дии). В полости правого желудочка лоцируются три 
эхоплотных образования округлой и овальной фор-
мы размером 0,56х0,24 см; 0,37х0,35 см, 1,01х0,37 
см, два образования крепятся к передней стенке 
правого желудочка, одно к модераторному тракту. В 
полости левого желудочка одно эхоплотное образо-
вание овальной формы 0,57х0,33 см, прикреплен-
ное, возможно, к межжелудочковой перегородке. 
Перечисленные образования не препятствуют крово-
току и не  вызывают обструкцию выходных отделов 
желудочков. Умеренная гипертрофия и дилатация 
правого желудочка. Умеренная дилатация правого 
предсердия. Митральная регургитация 1‑й степени. 
Трикуспидальная регургитация 1‑й степени. Мини-
мальная легочная гипертензия. Глобальная сокра-
тимость левого желудочка не  нарушена. Открытое 
овальное окно 0,4 см, функционирующее. В левом 
желудочке аномально расположенная хорда.

За время пребывания в Перинатальном центре 
ребенок неоднократно консультирован кардиологом, 
а также кардиохирургом по поводу основного диа-
гноза: «ВПС. Множественные рабдомиомы сердца. 
Пароксизмальная суправентрикулярная тахикардия, 
приступный период».

Стартовая терапия купирования приступа па-
роксизмальной тахикардии включала внутривенное 
введение кордарона из расчета 3 мг на 1 кг веса в 
течение двух часов. Учитывая гемодинамически зна-
чимое нарушение сердечного ритма, продолжили 
антиаритмическую терапию кордароном в дозе на-
сыщения 8,5 мг/кг/с двукратно в течение семи дней, с 
последующим переводом на поддерживающую дозу 
4 мг/кг/с однократно. Препарат принимался под кон-
тролем ЭКГ (на фоне насыщения по данным ЭКГ от-
слеживалось удлинение интервала QT, допустимым 
считался прирост не более 25 % от исходного). По по-
воду основного заболевания ребенок получал также 
панангин, элькар 30 % пантогам в возрастных дози-
ровках. К третьим суткам жизни приступ пароксиз-
мальной тахикардии купировался, терапия кордаро-
ном продолжена, препарат ребенок получал реr os.

Состояние на тот момент расценивалось как 
среднетяжелое. Тяжесть состояния обусловлена 
неврологической симптоматикой и основным забо-
леванием. В неврологическом статусе ребенок стал 
значительно активнее, на осмотр реагировал двига-
тельным возбуждением, крик громкий, эмоциональ-
ный. В дополнительной оксигенации увлажненным 

Рис. 1. Новорожденный с диагнозом «Множественные 
рабдомиомы сердца» в момент приступа пароксизмальной 

тахикардии, до введения кордарона

Рис. 2. Множественные рабдомиомы сердца по данным 
Д-ЭХО-КГ
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кислородом не  нуждался. При аускультации тоны 
сердца ритмичны, приглушены. Пульс на перифе-
рических артериях удовлетворительных качеств. 
Симптом белого пятна отрицательный. Частота сер-
дечных сокращений, в покое составляла 129–133 в 
минуту, при беспокойстве до 148 в минуту. Артери-
альное давление как на руках, так и на ногах в пре-
делах возрастной нормы. Ребенок хорошо усваивал 
энтеральное питание. На 6‑е сутки жизни, с учетом 
стабилизации состояния, ребенок переведен в от-
деление физиологии новорожденных на совместное 
пребывание к матери, приложен к груди. После кур-
са насыщения кордароном новорожденный был вы-
писан домой по месту жительства, под наблюдение 
кардиолога.

Заключение. Своевременная диагностика явля-
ется ключевым моментом в течении данного забо-
левания, а часто в качестве и продолжительности 
жизни новорожденных. Неонатологи, педиатры и 
другие специалисты должны знать данную патоло-
гию, тактику ведения детей, возможные осложнения, 
поскольку правильно и своевременно поставленный 
диагноз позволяет вовремя направить пациента как к 
кардиологам, так и к кардиохирургам — для решения 
вопроса о хирургическом лечении, методика и объем 
которого определяются сугубо индивидуально.

Авторский вклад: написание статьи — Н. В. По-
згалева; утверждение рукописи для публикации  — 
Ю. В. Черненков, О. С. Панина.
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