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Представлен клинический случай пациентки 31 года с проявлениями пароксизмальной желудочковой 
тахикардии с приступами Морганьи–Адамса–Стокса. В апреле 2014 года у больной при проведении 
электрофизиологического исследования выявлен источник желудочковой тахикардии, локализованный в 
верхушке правого и левого желудочков, выполнена их радиочастотная обработка с последующей имплан-
тацией кардиовертера дефибриллятора. Проводимая в дальнейшем антиаритмическая терапия состояние 
пациентки не улучшила. В сентябре 2016 года больной выполнено повторное электрофизиологическое 
исследование с радиочастотной аблацией зоны верхушки правого желудочка. В последующем, учитывая 
наличие непрерывно рецидивирующих жизнеугрожающих нарушений ритма сердца, бесперспективность 
дальнейшей консервативной терапии больной, после включения в лист ожидания пациентке была выпол-
нена ортотопическая трансплантация сердца. Проведенное гистологическое и иммуногистохимическое 
исследование операционного материала выявило наличие лейомиосаркомы в ранее клинически выявленном 
источнике желудочковой тахикардии, локализованном в верхушке правого желудочка. Представленный 
клинический случай показывает разнообразность клинических проявлений первичных злокачественных 
опухолей сердца, представляющих трудность прижизненной диагностики и интерпретации клинической 
картины.
Ключевые слова: лейомиосаркома, первичные опухоли сердца, злокачественные новообразования.
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The article looks at a clinical case of a 31-year-old female with signs of paroxysmal ventricular tachycardia and 
Morgagni–Adams–Stokes syndrome. In April 2014, electrophysiological examination revealed a source of ven-
tricular tachycardia localized in the apices of the right and left ventricles of the patient. The sources were then 
subjected to RF ablation followed by cardioverter-defi brillator implantation. Subsequent antiarrhythmic therapy 
failed to improve her state. In September 2016 the patient was re-examined and underwent RF ablation of the 
apical region of the right ventricle. Later on, taking into account continuously recurrent life-threatening cardiac 
rhythm disorders, as well as unpromising strategies for further conservative treatment, she was put on the waiting 
list and then underwent orthotopic cardiac transplantation. Histological examination and immunohistochemistry 
assay showed leiomyosarcoma in the source of ventricular tachycardia previously found in the apex of the right 
ventricle. This clinical case demonstrates a diversity of clinical manifestations of primary malignant tumors of 
the heart that pose a challenge for intravital diagnostics and interpretation of a clinical picture.
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ВВЕДЕНИЕ
Первичные опухоли сердца, по данным разных 

авторов, встречаются с частотой от 17 до 500 на 

1 млн патологоанатомических исследований, причем 
из них до 80% случаев приходится на доброкачест-
венные новообразования [1–3]. Встречаемость же 
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первичных злокачественных опухолей сердца доста-
точно редка [4], среди них преобладают в основном 
ангиосаркомы, фибросаркомы, рабдомиосаркомы и 
очень редко лейомиосаркомы. Последняя возникает 
из гладкомышечных клеток и является мезенхималь-
ной опухолью. Она локализуется как в левых [5, 6], 
так и правых отделах сердца [7, 8], тем самым созда-
вая разнообразие клинических проявлений, что пред-
ставляет для клиницистов определенную трудность 
прижизненной ее диагностики при интерпретации 
клинической картины, а также результатов функцио-
нальных методов обследования.

Цель публикации: представить редкое клиниче-
ское наблюдение первичной злокачественной опухо-
ли сердца (гистотип – лейомиосаркома), явившейся 
патогистологической находкой в выявленном ранее 
клинически источнике желудочковой тахикардии с 
приступами Морганьи–Адамса–Стокса, локализо-
ванном в верхушке правого желудочка.

КЛИНИЧЕСКОЕ НАБЛЮДЕНИЕ И МЕТОДЫ
Пациентка Л., 31 год, поступила в ФГБУ 

«ННИИПК имени академика Е.Н. Мешалкина» в 
феврале 2017 года с жалобами на учащенное серд-
цебиение, сопровождающееся головокружением, 
чувством нехватки воздуха.
История заболевания: Впервые около 3 лет на-

зад стала отмечать появление приступов желу-
дочковой тахикардии (ЖТ), сопровождающихся 
слабостью, одышкой, тревогой. При обращении 
за ме ди цин ской помощью назначались седативные 
препараты. В дальнейшем состояние с ухудшением, 
стала отмечать учащение приступов тахикардии, 
ухудшилась их переносимость, появились предобмо-
рочные состояния, пароксизмы могли продолжаться 
до нескольких часов. Неоднократно госпитализиро-
валась в стационары с пароксизмами тахикардии, 
сопровождающимися падением гемодинамических 
показателей. Попытки проведения антиаритми-
ческой терапии без эффекта. В апреле 2014 г. гос-
питализирована в ЦРБ с очередным пароксизмом 
тахикардии, при записи электрокардиограммы 
(ЭКГ) была зафиксирована тахикардия с широкими 
комплексами, сопровождающаяся явлениями арит-
могенного коллапса. На фоне проводимой терапии 
вазопрессорами, кордароном ритм восстановить не 
удалось. Учитывая сохранение жизнеугрожающих 
нарушений ритма, в экстренном порядке больная 
переведена в ННИИПК для оперативного лечения, 
где ей выполнено внутрисердечное электрофизио-
логическое исследование (ЭФИ) с использованием 
системы Carto, радиочастотная аблация зоны ЖТ 
из верхушки правого и левого желудочков с после-
дующей имплантацией однокамерного кардиовер-
тер-дефибриллятора в эндокардиальном варианте 

в режиме стимуляции VVI. В дальнейшем на фоне 
антиаритмической терапии в течение трех месяцев 
отмечается учащение аритмических эпизодов. В ав-
густе 2016 года медперсоналом «скорой медицинской 
помощи» записана ЭКГ, на которой зарегистриро-
вана «медленная» ЖТ с ЧСС до 145 в мин, которая 
купирована введением медикаментов. В динамике по 
серии ЭКГ, холтеровского мониторирования (ХМ) 
ЭКГ сохранялись частые пробежки ЖТ.
В сентябре 2016 года повторно госпитализиро-

вана в ННИИПК, где при выполнении ЭФИ вновь 
обнаружен источник ЖТ в верхушке правого же-
лудочка, обработана зона размером 7,0 × 5,0 мм. 
После воздействия сохранялась редкая полиморфная 
активность желудочков, при попытке воздейство-
вать на экстрасистолию – без эффекта. Выписана 
на терапии этацизином. В динамике вновь отмечено 
возобно вление приступов тахикардии, сопровож-
дающиеся головокружением. В декабре 2016 года 
осмотрена аритмологом: учитывая сохраняющуюся 
ЖТ, подбор терапии рекомендовано осуществлять 
в условиях стационара в профильном кардиологиче-
ском отделении по месту жительства для тести-
рования антиаритмической терапии. В дальнейшем, 
несмотря на все предпринимаемые лечебные меро-
при ятия, у пациентки сохранялись постоянные пере-
бои в работе сердца, учащение приступов ЖТ вплоть 
до срабатывания кардиовертера дефибриллятора.
Учитывая сложившуюся клиническую картину, 

наличие непрерывно рецидивирующих жизнеугро-
жающих нарушений ритма сердца, бесперспектив-
ность дальнейшей консервативной терапии, паци-
ентку было решено включить в лист ожидания для 
выполнения трансплантации сердца, которая была 
успешно осуществлена ей в феврале 2017 года.

МОРФОЛОГИЧЕСКОЕ НАБЛЮДЕНИЕ 
И МЕТОДЫ

Патогистологическое исследование было выпол-
нено в патологоанатомическом отделении ФГБУ 
«ННИИПК им. акад. Е.Н. Мешалкина» Минздрава 
России.

Макроскопические данные препарата сердца ре-
ципиента: вес 360 г, размеры 10,0 × 10,0 × 6,5 см. Пра-
вое предсердие: эндокард чистый, гладкий. Толщина 
стенки правого желудочка 0,4 × 0,3 × 0,3 × 0,4 см, 
приток 5,5 см, отток 7,5 см, эндокард гладкий. Пе-
риметр отверстия правильно сформированного три-
куспидального клапана 11,5 см, створки умеренно 
фиброзированы, клапана легочной артерии – 6,5 см. 
Левое предсердие: эндокард гладкий. Толщина 
стенки левого желудочка 1,4 × 1,3 × 1,4 × 1,4 см, 
приток 6,5 см, отток 8,0 см. Полость дилатирована. 
Периметр отверстия правильно сформированного 
аортального клапана 7,5 см, митрального – 10,5 см, 
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створки умеренно фиброзированы, уплотнены. Мио-
кард бордового цвета, плотный. Эндокард в области 
верхушки правого желудочка склерозирован, к нему 
плотно прилежит округлое опухолевидное образо-
вание белесоватого цвета размером 15,0 × 8,0 мм. 
Опухоль исходит из мышечной ткани межжелудоч-
ковой перегородки, при разрезе которой наблюдается 
ее внутримиокардиальный рост с формированием 
опухолевого инфильтрата размером 25,0 × 20,0 мм с 
очагами кальцификации. Отмечаются участки рас-
пространения опухоли на миокард левого желудочка 
(рис. 1, 2).

Кусочки миокарда для гистологического исследо-
вания иссекали из передней, задней и верхушечной 
части и межжелудочковой перегородки сердца, фик-
сировали в 10% растворе формалина на фосфатном 
буфере и заливали в парафин. Срезы толщиной 5 мкм 
готовились на микротоме фирмы Microm HM 550 
и окрашивались гематоксилин-эозином по методу 
Ван-Гизона с комбинированной докраской эластики 
орсеином. Обзорную гистологию проводили с по-
мощью программно-микроскопного комплекса, ко-
торый включал в себя световой микроскоп «Imadger 
M2» немецкой фирмы ZEISS, цифровую видеока-
меру AxioCam НRc и компьютер Pentium 4. Имму-
ногистохимическое окрашивание гистологических 
препаратов выполнено на автоматическом иммуно-
гистостейнере Benchmark XT Ventana с использо-
ванием моноклональных антител Vimentin, AMS, 
ASM, Myoglobin. CD31, PanCK, Desmin, Myogenin, 
CD99, S100, EMA, а также индекса пролиферации 
Ki67 с применением системы визуализации ultraView 
Universal DAB Detection Kit (Roche).

По данным гистологического исследования опу-
холевидное образование представлено пучками ве-
ретеновидных клеток, местами переплетающихся 

Рис. 1. Макропрепарат сердца. Правый желудочек с опу-
холевидным образованием в области верхушки. Фикса-
ция 10% формалином

Fig. 1. Gross specimen of the heart. Righ t ventricle with tu-
mor-like mass in the apical region. 10% formol fi xation

Рис. 2. Макропрепарат сердца. Межжелудочковая пере-
городка, опухоль на разрезе. Фиксация 10% формалином

Fig. 2. Gross specimen of the heart. Interventricular septum, 
tumor in section. 10% formol fi xation

между собой, с участками палисадного строения. 
Опухолевые клетки с умеренным полиморфизмом, 
цитоплазма в большей части клеток бледная эозино-
фильная, местами оптически пустая. Ядра опухоле-
вых клеток также вариабельны по форме и размеру, 
часть из них округлые, часть – вытянутые, зазубрен-
ные. Встречаются гигантские остеокластоподобные 
клетки и участки оссификации. В интактном от опу-
холевого роста миокарде правого и левого желудоч-
ка, равно как и в миокарде предсердий, отмечается 
умеренная гипертрофия кардиомиоцитов, умеренная 
дистрофия и отек мышечных волокон. Эндокард с 
неравномерным склерозом (рис. 3, 4).

Иммуногистохимическое исследование выявило 
положительную экспрессию Vimentin, AMS, ASM, 

Рис. 3. Микропрепарат опухоли. Окраска гематоксилин-
эозином. ×100

Fig. 3. Microslide of the tumor.  Dyed with hematoxylin and 
eosin. ×100
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только единицы описывают случаи его первичных 
злокачественных новообразований [8].

Лейомиосаркомы составляют до 10% от сарком 
сердца, являясь вторым по распространенности ти-
пом среди первичных сердечных новообразований 
[9, 10], а ангиосаркомы и недифференцированные 
саркомы наиболее распространены, на них прихо-
дится около 80% случаев [11]. Первичные опухоли 
сердца встречаются в любом возрасте, с небольшим 
преобладанием у женщин. Топографическое распо-
ложение их достаточно разнообразно, в одних рабо-
тах показано преимущественное поражение левых 
камер сердца [12], в других – правых отделов [13]. 
В отличие от ангиосаркомы кровоизлияния для лейо-
миосаркомы не характерны. Эти опухоли чаще всего 

Рис. 4. Микропрепарат опухоли. Окраска гематоксилин-
эозином. ×200

Fig. 4. Microslide of the tumor. Dyed with hematoxylin and 
eosin. ×200

Рис. 5. Иммуногистохимическое исследование. Положи-
тельная экспрессия к AMS. ×200

Fig. 5. Immunohistochemistry assay. Positive expression to 
AMS. ×200

Рис. 6. Иммуногистохимическое исследование. Положи-
тельная экспрессия к Myoglobin. ×200

Fig. 6. Immunohistochemistry assay. Positive expression to 
myoglobin. ×200

Рис. 7. Иммуногистохимическое исследование. Степень 
пролиферации Ki 67 в опухолевых клетках. ×200

Fig. 7. Immunohistochemistry assay. Ki 67 degree of prolife-
ration in tumor cells. ×200

Myoglobin, CD31 в сосудах и отрицательную экс-
прессию PanCK, Desmin, Myogenin, CD99, S100, 
EMA. Индекс пролиферации Ki67 составил до 20% 
в опухолевых клетках. Таким образом, на основании 
иммуногистохимического исследования был уста-
новлен гистогенез опухоли: лейомиосаркома сердца, 
Grade 2 (рис. 5–7).

ОБСУЖДЕНИЕ
Большая часть описанных в доступной литературе 

случаев злокачественных новообразований сердца 
основана на результатах танатологических исследо-
ваний. Из многочисленных публикаций за послед-
нее время, посвященных новообразованиям сердца, 
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связаны с митральным клапаном, прорастают в ле-
гочных венах, и следовательно, клинически прояв-
ляются отеком легких [14, 15].

Разнообразие клинической картины данного забо-
левания обусловлено возможными механизмами ее 
развития: 1) опухоль может создавать препятствия 
внутрисердечному кровотоку или нарушать функцию 
клапанов; 2) распространяется в стенку предсердия, 
желудочка, приводя к развитию аритмии; 3) часть 
опухоли может стать источником эмболии; 4) опу-
холь может вызывать системные или конституцион-
ные симптомы [16].

Таким образом, ранняя диагностика злокачест-
венных опухолей сердца крайне затруднена, что и 
показано в данном клиническом случае. Первичная 
злокачественная опухоль явилась гистологической 
находкой при исследовании макропрепарата сердца, 
полученного от больной, которой была выполнена 
ортотопическая трансплантация, вследствие развив-
шейся у нее тяжелой сердечной недостаточности с 
доминирующим клиническим симптомом – сложны-
ми, жизнеугрожающими нарушениями ритма сердца, 
источником которых она и являлась.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Первичные злокачественные опухоли сердца об-

ладают низкой информативностью клинических про-
явлений и представляют собой значительную диа-
гностическую редкость. Имеющиеся на сегодняшний 
день в арсенале клинициста методы визуализации не 
всегда предоставляют возможность диагностировать 
эту тяжелую патологию.
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