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Аннотация 
Цель. Описать редкие клинико-морфологиче-
ские формы новообразований правого желудочка 
(мезенхимальная гамартома, рабдомиома) у мла-
денцев, потребовавших хирургического лечения 
в грудном возрасте.

Методы. Выполнили радикальные операции по 
удалению новообразований правого желудоч-
ка: мезенхимальной гамартомы новорожденного 
и рабдомиомы ребенка грудного возраста.

Результаты. Подтверждена эффективность опера-
тивного лечения рабдомиомы и мезенхимальной 
гамартомы, потребовавших хирургического лече-
ния в грудном возрасте, с периодом послеопера-
ционного наблюдения 11 лет при мезенхимальной 
гамартоме. При рабдомиоме соблюдена необходи-
мая поисковая тактика выявления часто сопутству-
ющего этому типу опухоли туберозного склероза.

Заключение. Хирургическое лечение редких кли-
нико-морфологических форм новообразований 
правого желудочка у детей грудного возраста име-
ет положительный долгосрочный результат.
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Пол
Воз-
раст, 
дни

Вес, 
кг

Гистотип 
опухоли

Обструкция ВОПЖ, 
пластика ДМПП,  
лигирование ОАП

Кровяная 
кардио- 

плегия

Время искусст-
венного крово-
обращения, мин

Время 
пережатия 
аорты, мин

Время пребыва-
ния в реанима-
ции, койко-дни

Мальчик 11 2,5 Гамартома да да 84 31 4

Девочка 370 11 Рабдомиома нет да 24 13 1

Введение

Доброкачественные первичные опухоли сердца 
у детей грудного возраста редко диагностируют-
ся и часто протекают бессимптомно [1]. По данным 
литературы, распространенность патологии — от 
0,0017 до 0,2800 % [2]. Первичные опухоли состав-
ляют 5 % всех опухолей сердца, вторичные (метаста-
зы в сердце) — 95 % [3]. Подавляющее большинство 
первичных опухолей сердца у детей — доброкаче-
ственные, и около 10 % являются злокачественны-
ми [2; 4]. Наиболее частый (50 %) гистологический 
тип — миксома [5], менее распространены карди-
альные фибромы, липомы, рабдомиомы [6–9], ге-
мангиомы, тератомы, папиллярные фиброэласто-
мы, перикардиальные кисты и кистозные опухоли 
области атриовентрикулярного узла. Гамартома — 
очень редкая доброкачественная опухоль зрелых 
кардиомиоцитов [10; 11]. Доброкачественные опу-
холи в основном поражают левые отделы сердца 
(76,3 %), из них немиксомы чаще встречаются у де-
тей и подростков с наиболее распространенной ло-
кализацией пограничных опухолей низкой степе-
ни злокачественности в правых отделах сердца [4].

Симптомы новообразований сердца неспеци-
фичны и могут имитировать многие другие сердеч-
ные заболевания, что затрудняет диагностику и сво-
евременное лечение. Основными клиническими 
проявлениями кардионовообразований являют-
ся обструкция выводного тракта желудочков, арит-
мия, тахипноэ, перикардиальный выпот, сердечная 
недостаточность, судороги [12]. Эхокардиография 
(ЭхоКГ) — «золотой стандарт» диагностики опухо-
лей сердца, для уточнения диагноза применяют 
компьютерную и магнитно-резонансную томогра-
фию [13]. Биопсия опухоли с гистологической оцен-
кой остается приоритетным способом подтвержде-
ния диагноза. 

Исход резекций немиксоматозных доброкачест-
венных опухолей сердца благоприятный. В числе 
первых успешных операций описано удаление до-
брокачественных мезенхимом правого желудоч-
ка [14; 15] и редких случаев в левом желудочке [11]. 
Рабдомиома — малораспространенная доброка-

чественная опухоль, которая часто ассоциируется 
с туберозным склерозом, ухудшающим прогноз за-
болевания [16–18].

Цель — описать редкие клинико-морфологиче-
ские формы новообразований правого желудочка 
(мезенхимальная гамартома, рабдомиома) у мла-
денцев, потребовавших хирургического лечения 
в грудном возрасте.

Методы

15.04.2011 г. прооперировали мальчика 11 дней 
весом 2 500 г, у которого в возрасте 3 дней выявлен 
аускультативно грубый систолический шум с эпи-
центром во 2–3-м межреберье по парастернальной 
линии справа без иррадиации. Отмечали цианоз 
носогубного треугольника, одышку при кормле-
нии без снижения сатурации. На ЭхоКГ объемное 
образование выходного отдела правого желудоч-
ка (ВОПЖ) 8,6 × 7,3 мм, пролабирует в легочную ар-
терию (ЛА), создавая обструкцию ВОПЖ с пиковым 
систолическим градиентом давления 63 мм рт. ст.; 
вторичный дефект межпредсердной перегородки, 
открытый артериальный проток.

10.11.2022 г. прооперировали годовалую девоч-
ку весом 11 кг, новообразование сердца которой 
выявлено во время профилактического осмотра. 
Отмечали утомляемость и одышку при ходьбе; кож-
ные покровы без видимых изменений, аускульта-
тивно слабый систолический шум во 2–3-м меж-
реберье по парастернальной линии справа без 
иррадиации. На ЭхоКГ ствол ЛА 14 мм, в ВОПЖ объ-
емное флотирующее образование под клапаном 
ЛА на ножке с высоким риском отрыва, исходя-
щее из межжелудочковой перегородки, размером 
17 × 12 мм с градиентом на уровне ВОПЖ 6 мм рт. ст. 
В межпредсердной перегородке открытое оваль-
ное окно 2 мм.

Результаты

Основные показатели оперированных детей от-
ражены в таблице. 

Примечание. ВОПЖ — выходной отдел правого желудочка; ДМПП — дефект межпредсердной перегородки;  
ОАП — открытый артериальный проток.

Основные клинические характеристики пациентов
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Рис. 1. Интраоперационные фото 
рабдомиомы выходного отдела 
правого желудочка:  
визуализация новообразования (A);  
фиксация опухоли (B);  
экспозиция опухоли (C);  
удаленный макропрепарат (D)

А B

С

Клинический случай 1. Интраоперационно че-
рез кольцо трикуспидального клапана визуали-
зировали опухоль округлой формы, белесоватой 
окраски, плотной консистенции, умеренно подвиж-
ную, без капсулы, которая прикрепляется на осно-
вании ¼ площади к межжелудочковой перегородке 
и создает обструкцию ВОПЖ. Открытый артериаль-
ный проток дважды лигировали. Опухоль иссекли 
у основания, через ствол ЛА провели буж Гегара № 8 
(должного размера). Выполнили пластику дефекта 
межпредсердной перегородки заплатой из аутопе-
рикарда. На послеоперационной ЭхоКГ перикард 
без особенностей. В ВОПЖ дополнительных потоков 
не выявили. Открытый артериальный проток лиги-
рован герметично. Пациента перевели в профиль-
ное отделение на 4-е сут. после операции, выписали 
на 10-е сут. По результатам гистологического иссле-
дования установили мезенхимальную гамартому. 
Ребенок ежегодно проходил контрольную ЭхоКГ, 
гемодинамические параметры в норме, за период 
11-летнего наблюдения рецидива опухоли не было.

Клинический случай 2. Интраоперационно 
в ВОПЖ визуализировали объемное новообразова-
ние размером 17 × 13 мм (рис. 1), мягко-эластичной 
консистенции с нежной капсулой, округлой формы, 
однородной структуры, розового цвета, с высокой 
амплитудой движения на фиксирующей ножке раз-

мером ¾ диаметра сферы опухоли к заднемедиаль-
ной поверхности ВОПЖ, расположенной в 18 мм от 
фиброзного кольца клапана ЛА, с обтурацией выхо-
да в подклапанной зоне на 60 %.

Образование удалили единым блоком (опухоль 
с инвазией на уровне эндокарда), ложе иссечения 
обработали бетадином. Открытое овальное окно 
ушили. На послеоперационной ЭхоКГ правое пред-
сердие, нижняя полая вена, верхняя полая вена 
без особенностей. Регургитация трикуспидально-
го клапана 2-й степени. Регургитация митрально-
го клапана 1-й степени. Диаметр фиброзного коль-
ца клапана ЛА 1,6 см, регургитация 1-й степени. 
Конечный диастолический размер левого желу-
дочка 2,4 см, фракция выброса 65 %. Систоличе-
ское давление в правом желудочке 35 мм рт. ст. Си-
столическая экскурсия кольца трикуспидального 
клапана (Tricuspid Annular Plane Systolic Excursion, 
TAPSE) 1,1 см. Межпредсердная перегородка ин-
тактна. Правые полости сердца умеренно расши-
рены. Жидкости в перикарде и плевральных по-
лостях не выявили. В первые послеоперационные 
сутки ребенка перевели в профильное отделение, 
через неделю выписали. На контрольной ЭхоКГ че-
рез 3 мес. рецидива опухоли нет, гемодинамиче-
ские показатели в норме. По результатам гистоло-
гического исследования установили рабдомиому. 

D
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В изученных  стеклопрепаратах фрагменты опухоли, 
имеющие ячеистое строение, представлены много-
численными полиморфными клетками, среди кото-
рых встречаются крупные «паукообразные» клетки 
с центрально расположенными округлыми ядрами 
и местами видными в цитоплазме миофибриллами 
с поперечной исчерченностью. Строма опухоли ча-
стично представлена грубоволокнистыми соедини-
тельно-тканными структурами (рис. 2, 3).

Обсуждение

На основании исследования, которое проводи-
ли в течение 19 лет в Хирургическом центре Мари 
Ланнелонг (англ. Marie Lannelongue Surgical Center), 
V. Thomas-de-Montpréville и соавт. предложили клас-
сификацию опухолей сердца: (а) врожденные пора-
жения, представляющие собой спонтанно непрог-
рессирующие или регрессирующие поражения, 
которые могут потребовать хирургического вме-
шательства, главным образом из-за эффекта массы; 
(b) приобретенные доброкачественные опухоли, 
которые часто требуют хирургического вмешатель-
ства из-за риска эмболизации; (c) первичные и вто-
ричные злокачественные опухоли, которые пред-
ставляют собой поражения с неблагоприятным 
прогнозом в целом, но с некоторыми показаниями 
для резекции [19]. В нашей работе первый клиниче-
ский случай соответствует типу (а), второй — типу 
(b) классификации.

Хирургическое удаление, если оно возможно, — 
оптимальный метод лечения всех видов первич-
ных опухолей сердца [20–23]. Резекция миксом 

и доброкачественных немиксом дает отличные дол-
госрочные результаты, которые в конечном итоге 
могут привести к излечению [24]. Гистология ново-
образования и продолжительность искусственного 
кровообращения при оперативном удалении пер-
вичных опухолей сердца позволяют достичь пре-
восходной долгосрочной выживаемости [21; 25], что 
и наблюдалось в нашем случае у прооперированно-
го ребенка в течение последующих 11 лет.

В большинстве случаев рабдомиомы и мезенхи-
момы протекают бессимптомно и часто являются 
случайной находкой при эхокардиографическом 
скрининге. При рабдомиомах высока вероятность 
спонтанной регрессии опухоли, что позволяет 
в большинстве случаев применить консерватив-
ную тактику либо терапевтическое лечение ингиби-
торами рапамицина [26; 27]. Когда данные неоплаз-
мы дают гемодинамические нарушения, прибегают 
к хирургическому лечению даже в грудном возрасте 
[28; 29]. В нашей работе показаниями к операции по-
служили в первом случае — гемодинамически зна-
чимый градиент, создаваемый новообразованием 
на уровне ВОПЖ, во втором — риск миграции фло-
тирующей опухоли. 

Рабдомиома в 81 % случаев сочетается с тубероз-
ным склерозом [30–32]. Для исключения высокой 
вероятности интервенции других органов данным 
генетическим заболеванием выполнили дополни-
тельные поисковые исследования: компьютерную 
томографию головного мозга, ультразвуковое ис-
следование органов брюшной полости, на которых 
не выявили соответствующих указанной патологии 
поражений. Поскольку клинико-инструментальные 

Рис. 2. Рабдомиома сердца. Опухоль ячеистого строе-
ния представлена многочисленными полиморфными 
клетками. Окраска гематоксилином и эозином, увели-
чение × 100

Рис. 3. Рабдомиома сердца. Увеличенные набухшие 
миоциты с прозрачной цитоплазмой и центрально  
расположенным ядром, связанные с периферией  
клетки нитями цитоплазмы. Окраска гематоксилином  
и эозином, увеличение × 400
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данные о сопутствующем туберозном склерозе от-
сутствуют, ребенка направили на исследование спе-
цифического генетического маркера — мутации 
TSC1, TSC2.

Мезенхимомы с инфильтративным ростом требу-
ют динамического клинического наблюдения с ре-
гулярными контрольными ЭхоКГ. Необходимость 
в ежегодных ЭхоКГ при рабдомиоме была обуслов-
лена спецификой инвазивного роста опухоли.

Заключение

В представленном описании редких доброкаче-
ственных новообразований ВОПЖ подтверждена 
эффективность необходимого в данных случаях хи-
рургического лечения первичных опухолей сердца 
у детей грудного возраста. Выполняли обязатель-
ные ежегодные контрольные наблюдения ребенка 
с прооперированной мезенхимальной гамартомой 
в течение 11 лет. Во втором случае своевременно 
удалили флотирующую рабдомиому с подтвержде-
нием ультразвуковым исследованием отсутствия 
рецидива через 3 мес., а также применили необхо-
димую поисковую тактику выявления туберозного 
склероза, который часто сочетается с данным гисто-
типом опухоли. 
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Abstract

Objective: To describe rare clinical and morphological forms of right ventricular neoplasms (mesenchymal hamartoma, 
rhabdomyoma) in infants which required surgical treatment in infancy.

Methods: We performed 2 radical operations to remove right ventricular neoplasms: neonatal mesenchymal hamartoma and 
infantile rhabdomyoma.

Results: We confirmed the effectiveness of surgery for rhabdomyoma and mesenchymal hamartoma in infants based on an 
11-year postoperative follow-up period. We followed a necessary search strategy to detect tuberous sclerosis complex often 
associated with rhabdomyoma.

Conclusion: Surgical treatment of rare right ventricular neoplasms in infants demonstrated favorable long-term results.
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