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Бессимптомное течение рабдомиомы сердца
В статье описывается клинический случай рабдомиомы сердца, впервые выявленной у девушки 18 лет. В возрасте 12 меся-
цев у пациентки впервые развился генерализованный длительный судорожный приступ с заведением глазных яблок вверх, 
тоническим напряжением рук, обильным слюнотечением. С 1,5 до 2‑х лет, со слов мамы, у девочки были частые «замирания» 
с остановкой взора. Противосудорожную терапию не получала. С 2‑х лет 8 месяцев у ребенка стали отмечаться эпизоды 
сонливости, вялости, смазанности речи, повторных рвот, продолжительностью до 2‑х недель. Пациентка регулярно лечи-
лась в неврологическом отделении. По данным КТ в 4 года у пациентки были выявлены характерные изменения в головном 
мозге и установлен диагноз: Туберозный склероз. Симптоматическая генерализованная эпилепсия. Психоорганический 
синдром. Только в 18‑летнем возрасте при ультразвуковом исследовании сердца в толще миокарда передне-боковой стенки 
левого желудочка (ЛЖ) выявлено гиперэхогенное образование с эндогенным ростом 7×6 мм и второе – в области боковой 
стенки ЛЖ с эндогенным ростом 2×4 мм. По данным магнитно-резонансной томографии (МРТ) выявлены множествен-
ные очаговые образования с четкими ровными контурами в области среднего передне-перегородочного сегмента (тесно 
прилежащее к сосочковым мышцам) в области верхушки (в толще миокарда), размерами 9×7, 8×13 мм и 7,5×6 мм, соот-
ветственно, умеренно накапливающие контрастное вещество. По передней стенке в области верхушки в толще миокарда 
визуализировались очаги идентичных характеристик диаметром до 4,5 мм. В связи с отсутствием нарушений ритма и гемо-
динамики иммуносупрессивная терапия не назначена. Рекомендовано динамическое наблюдение и контроль МРТ сердца 
в динамике. При выявлении признаков роста опухоли рассмотреть вопрос об иммуносупрессивной терапии эверолимусом. 
Случай представляет интерес длительным бессимптомным течением рабдомиомы. Обычно сердечные рабдомиомы диагно-
стируются в постнатальном периоде и могут быть самым ранним проявлением туберозного склероза.
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Введение
Частота встречаемости первичных опухолей сердца 

у  детей составляет 0,027 % [1]. Кардиальная рабдомио-
ма (КР)  – наиболее часто диагностируемая доброкаче-
ственная неонатальная опухоль [2]. Она встречается 
в  45–80 % среди выявленных случаев первичных опухо-
лей плода [3]. Рабдомиома состоит из  поперечно-поло-
сатых мышечных волокон [1]. Обычно КР спонтанно 
регрессируют с течением времени без лечения, но боль-
шие опухоли могут вызывать гемодинамическую об-
струкцию и  последующую сердечную недостаточность 
или аритмию и водянку плода [4]. В этих случаях рассма-
тривается вопрос о  срочной кардиохирургической опе-
рации по удалению КР [1].

КР рассматриваются, как  несосудистые гомогенные 
гиперэхогенные образования миокарда. Они могут рас-
полагаться во  всех областях миокарда, но  обычно обна-
руживаются в  перегородке или  желудочках. Диагноз ча-
сто бывает случайным. Сообщается, что опухоли сердца 
выявляются не  ранее 15‑й недели гестации [5]. Как  пра-
вило, рабдомиомы бывают множественными, четко очер-
ченными и  некапсулированными, но  10 % могут возни-
кать как  единичные интрамуральные или  внутриполост-
ные образования [3].

Примерно 70–90 % пациентов с КР имеют в качестве 
сопутствующего заболевания туберозный склероз (ТС) 
головного мозга, почек [1]. ТС  – аутосомно-доминант-
ное генетическое заболевание с частотой от 1 / 6 000 до 
1 / 10 000 живорождений [6]. Для  него характерно ши-
рокое развитие гамартом в  разных тканях. Часто отме-
чается питтинг эмали постоянных зубов [7]. Это вы-
звано мутациями в  гене TSC1 или  TSC2, расположен-
ных на  хромосомах 9q34 и  16p13.3 соответственно [6], 
что  приводит к  активации белка m-TOR, который отве-
чает за аномальный пролиферативный клеточный ответ 
и  активацию клеток [3]. Церебральные поражения обу
словливают наиболее тяжелые клинические проявле-
ния заболевания, такие как судороги, умственная отста-
лость и поведенческие аномалии и другие [6]. Примерно 
в  30 % случаев причина развития ТС является генетиче-
ской. В остальных 70 % случаев мутации de novo инакти-
вируют гены TSC1 (9q34.3) и TSC2 (16p13.3) упомяну-
тые выше [5].

Ниже представлен клинический случай. Данное иссле-
дование соответствует положениям Хельсинкской декла-
рации, получено информированное согласие пациентки 
на обработку персональных данных и использование их 
для написания научной работы.

mailto:rainbow98al@gmail.com


69ISSN 0022-9040. Кардиология. 2023;63(8). DOI: 10.18087/cardio.2023.8.n1821

КЛИНИЧЕСКИЕ СЛУЧАИ§
Пациентка  Л., 18 лет (29.12.2001), обратилась 

на  прием к  кардиологу с  жалобами на  слабость, сон-
ливость, колющие, режущие боли в  области сердца, 
без  связи с  физической нагрузкой. Из  анамнеза: роди-
лась от первой беременности, протекавшей с токсико-
зом, угрозой прерывания, роды на 38‑й неделе самосто-
ятельные, в  асфиксии. Вес при  рождении 3100 г, рост 
51 см. На  1‑й неделе отмечалось повышение билиру-
бина до  220 мкмоль / л. Раннее психомоторное разви-
тие без  особенностей. С  рождения отмечались гипо-
пигментированные пятна на  туловище и  конечностях. 
На первом году жизни появились везикуло-папулезные 
элементы на лице в виде «бабочки». В возрасте 12 ме-
сяцев развился генерализованный судорожный при-
ступ с  заведением глазных яблок вверх, тоническим 
напряжением рук, обильным слюнотечением, дли-
тельный. С  1,5 до  2  лет, со  слов матери, у  девочки бы-
ли частые «замирания» с  остановкой взора, противо-
судороджную терапию не получала. С 2 лет и 8 месяцев 
у  ребенка стали отмечаться эпизоды сонливости, вя-
лости, смазанности речи, повторных рвот, продолжи-
тельностью до  2 недель. Находилась на  лечение в  нев
рологическом отделении. На  спиральной компьютер-
ной томографии головного мозга (ГМ) определилось 
снижение дифференциации между белым и  серым ве-
ществом ГМ, с  хаотической визуализацией с  2-х сто-
рон множественных гиподенсивных зон, размерами 
от 7,0×9,8 мм до 31,6×18,0 мм с нечеткими неровными 
контурами. С обеих сторон, в перивентрикулярных об-
ластях и в стенках боковых желудочков визуализирова-
лись множественные очаги обызвествления (от 127 до 
140  HU), размерами от  1,8×3,4 мм до  6,2×7,6 мм, тре-
тий и четвертый желудочки ГМ без особенностей, боко-
вые желудочки незначительно расширены, асимметрич-
ны (S>D): субарахноидальные пространства без  осо-
бенностей. С марта 2006 г. года ребенок неоднократно 
находился на обследовании и лечении в психоневроло-
гическом отделении Института педиатрии Националь-
ного медицинского исследовательского центра здоро-
вья детей г. Москвы, с диагнозом: Туберозный склероз. 
Симптоматическая генерализованная эпилепсия. Пси-
хоорганичсекий синдром. С июня 2007 г. противосудо-
рожную терапию не получает, приступов нет. Перене-
сенные заболевания – ветряная оспа. Травмы отрицает. 
Сопутствующие состояния: поликистоз почек, диспла-
стический S-образный сколиоз I–II степени. Двусто-
роннее продольное плоскостопие II степени. Миопия 
слабой степени обоих глаз.

По  данным объективного осмотра пациентка пра-
вильного телосложения, рост 178 см, вес 69 кг, индекс 
массы тела (ИМТ) = 21,78 кг / м2, окружность талии 
78 см, окружность бедер 100 см. На  коже лица вези-

куло-папулезные элементы в виде «бабочки», на коже 
туловища дипегментированные пятна. Тоны серд-
ца громкие, ритмичные. Частота сердечных сокраще-
ний (ЧСС) 70 в минуту. Артериальное давление (АД) 
112 / 72 мм рт. ст. Подкожные вены левой голени вари-
козно расширены, мягко-эластической консистенции. 
В остальном без особенностей.

По результатам лабораторных исследований: общий 
анализ крови (ОАК): гемоглобин (Hb) – 127 г / л, эри-
троциты (Э) – 4,29×1012 / л, лейкоциты (Л) – 6,4×109 / л, 
эозинофилы  – 9,3 %, палочкоядерных  – 4 %, сегменто
ядерных – 52,2 %, лимфоцитов – 28 %, моноцитов – 5,1 %, 
СОЭ –8 мм / ч. Общий анализ мочи без особенностей.

Биохимический анализ крови: общий белок – 61 г / л, 
общий билирубин – 4,2 мкмоль / л, прямой билирубин – 
4,4 мкмоль / л, аланимнаминотрансфераза (АЛТ)  – 

Рисунок  1. МР-картина рабдомиомы сердца в кино-режиме 
(SSFP). Срез по короткой оси сердца, базальная проекция

Рисунок  2. МР-картина рабдомиомы сердца в кино-режиме 
(SSFP). Срез по короткой оси сердца, средняя проекция
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8 ед / л, аспартатаминотрансфераза (АСТ)  – 14 ед / л, 
мочевина  – 2,7 мкмоль / л, креатинин  – 88 мкмоль / л, 
глюкоза – 4,3 ммоль / л.

На  электрокардиограмме (ЭКГ): положение элек-
трическая ось сердца (ЭОС) нормальное, электриче-
ское положение сердца полувертикальное. Синусовая 
аритмия, ЧСС 60–55 в минуту.

По  данным эхокардиографии (ЭхоКГ) от  23.11. 
2020 г.: Размеры полостей сердца в  норме. Сократи
тельная способность не  нарушена. В  толще миокарда 
передне-боковой стенки левого желудочка (ЛЖ) ви-
зуализируется гиперэхогенное образование с  эндоген-
ным ростом 7×6 мм и второе – в области боковой стен-
ки ЛЖ с эндогенным ростом 2×4 мм.

Магнитно-резонансная томография (МРТ) сердца 
и  магистральных сосудов выполнена с  использованием 
программ SE, Double-IR и FIESTA в режиме динамиче-
ского (кино) сканирования, по короткой и длинной оси 
сердца, с  внутривенным контрастированием (Дотарем 
30.0), в раннюю и отсроченную фазы на 2D MDE. На се-
рии аксиальных томограмм: сердце не увеличено. В ЛЖ 
в  области среднего передне-перегородочного сегмен-
та (тесно прилежащее к  сосочковым мышцам) в  обла-
сти верхушки (в толще миокарда) визуализируются оча-
говые образования с четкими ровными контурами, гете-
рогенного МР-сигнала, размерами 9×7, 8×13 и 7,5×6 мм, 
соответственно, умеренно накапливающие контрастное 
вещество. По передней стенке в области верхушки в тол-
ще миокарда визуализируются очаги идентичных харак-
теристик диаметром до  4,5 мм. Функциональные пара-
метры ЛЖ: конечный диастолический объем (КДО) 

= 93 мл, конечный систолический объем = 32 мл, удар-
ный объем = 60 мл, фракция выброса (ФВ) = 64 %. За-
ключение: МР-признаки очаговых образований ЛЖ  – 
рабдомиомы. Результаты МРТ сердца представлены 
на рис. 1–4. Стрелками указана рабдомиома.

Установлен окончательный диагноз: D15.1 Рабдо-
миома ЛЖ. Хроническая сердечная недостаточность 
(ХСН) 0. Функциональный класс (ФК) 0.

Пациентка консультирована неврологом. В  невро-
логическом статусе: симптомов очагового поражения 
центральной нервной системы не  выявлено. Установ-
лен диагноз: органическое поражение центральной 
нервной системы (ЦНС) в виде туберозного склероза. 
Симптоматическая эпилепсия с  полиморфными при-
ступами. Клиническая ремиссия с 2007 г. Органическое 
эмоционально лабильное (астеническое) расстройство. 
Рекомендовано: режим дня, питания, контроль АД, ги-
дроксизин по ½ таблетки 3 раза в сутки 2–3 месяца, ле-
чебная физическая культура ежедневно, физиотерапев-
тическое лечение, массаж курсами 4 р. / год, ортопеди-
ческие стельки при  ходьбе, корсет грудопоясничный 
полужесткий, наблюдение ортопеда; психиатра: ноо-
тропы длительно, ангиотропы, витаминотерапия, ата-
ракс по ½ таблетки 3 раза в сутки длительно.

Обсуждение
КР быстро растет в  эмбриональном и  неонатальном 

периодах из‑за секреции материнских гормонов, а затем 
медленно регрессирует из‑за их  отсутствия [3]. В  воз-
расте 18  лет полного регресса опухоли не  произошло. 
Несмотря на  то, что  опухоли гистологически доброка-

Рисунок  3. МР-картина рабдомиомы сердца в кино-режиме 
(SSFP). Срез по короткой оси сердца, средняя проекция

Рисунок  4. МР-картина рабдомиомы сердца в кино-режиме 
(SSFP). Срез по длинной оси сердца, двухкамерная проекция
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чественные, большие опухоли несут больший риск на-
рушения гемодинамики и аритмий, что может привести 
к негативным последствиям в детородном возрасте [6].

Клинические проявления рабдомиом разнообраз-
ны. Сердечная недостаточность, водянка плода и мерт-
ворождение могут возникнуть в  пренатальном перио-
де [5]. Они могут протекать бессимптомно в послеро-
довом периоде или вызвать механическую обструкцию, 
аритмию, сердечную недостаточность и  внезапную 
смерть в  зависимости от  количества и  расположения 
рабдомиом. Из нарушений ритма описывают: желудоч-
ковую или наджелудочковую экстрасистолии, наджелу-
дочковую тахикардию и синусовую брадикардию [5].

Рассматривают хирургический и медикаментозный 
методы лечения рабдомиомы. Хирургическое вмеша-
тельство необходимо только при наличии гемодинами-
чески значимой обструкции [6] и  сопряжено с  высо-
ким риском осложнений, обусловленных различной ло-
кализацией опухоли [3].

Предпочтительно назначение иммуносупрессив-
ных препаратов: сиролимуса и эверолимуса.

Сиролимус относится к  природным антибиотикам 
с  иммуносупрессивным эффектом, обладает свойст
вами иммунодепрессанта, предотвращая активацию 
и  пролиферацию Т-лимфоцитов за  счет блокирова-
ния кальций-опосредованной и  кальций-независимой 
внутриклеточной передачи сигнала от  рецепторов 
интерлейкина-2 и  других факторов роста [8]. Сиро-
лимус предотвращает активацию Т-клеток и  В-клеток, 
подавляя их  ответ на  интерлейкин-2. Был продемон-
стрирован полный регресс КР в  утробе матери в  ре-
зультате лечения сиролимусом матери перорально [4]. 
Наиболее частыми побочными эффектами сиролиму-
са являются гипертриглицеридемия, гиперхолестери-
немия, периферические отеки, артериальная гипертен-
зия и повышение креатинина [4]. Может предраспола-
гать к более высокому риску инфицирования, особенно 
условно-патогенными микроорганизмами [1]. Часты-
ми побочными эффектами приема препарата являются 
стоматит, инфекции верхних дыхательных путей, пнев-
мония и гастроэнтерит [3].

В  исследовании Донюш  Е. К. и  др. положительный 
ответ на  терапию сиролимусом отмечался у  89,1 % па-
циентов с сосудистыми аномалиями в виде уменьшения 
размеров сосудистого образования, купирования боле-
вого синдрома, кровотечений, лимфореи, улучшения 
показателей гемостаза, увеличения функциональной 
активности и качества жизни [9].

В  качестве альтернативы рассматривается эверо-
лимус, ингибитор мишени рапамицина (mTOR), су-
ществуют данные, указывающие на  положительный 
эффект его применения в отношении запуска регрес-

сии опухоли у  новорожденных с  КР [1]. Несмотря 
на их  родственные химические структуры, оба обла-
дают различными фармакокинетическими, фармако-
динамическими и  токсикодинамическими свойства-
ми. По  сравнению с  сиролимусом эверолимус имеет 
более высокую биодоступность и более короткий ко-
нечный период полувыведения [10]. Эверолимус бы-
стро всасывается и  достигает максимальной концен-
трации через 1,3–1,8 часа [11]. Метаболизируется 
в основном через систему CYP3A4 (цитохром P450) 
[12]. Эверолимус обладает узким терапевтическим 
индексом, небольшие изменения его концентрации 
в крови могут привести к существенному снижению 
терапевтического эффекта, появлению побочных эф-
фектов [13]. Поэтому, если речь идет о  новорожден-
ных, в  идеале эверолимус следует вводить при  мини-
мально возможных дозировке и  продолжительности 
[14, 15].

Однако правильные дозировка и  продолжитель-
ность использования эверолимуса и  сиролимуса у  де-
тей, а  также знания о  том, как  избежать их  побочных 
эффектов, в значительной степени неизвестны [16].

В  связи с  отсутствием гемодинамических наруше-
ний и  нарушений ритма, иммуносупрессивная тера-
пия пациентке не  назначена. Рекомендовано динами-
ческое наблюдение и контроль МРТ сердца в динамике. 
При выявлении признаков роста опухоли рассмотреть 
вопрос об  иммуносупрессивной терапии эверолиму-
сом или  сиролимусом. Следует отметить, что  первым 
у  нашей пациентки был выявлен туберозный склероз, 
часто сочетающийся с рабдомиомой сердца.

Сердечная рабдомиома может быть самым ранним 
признаком TС in utero и предшествовать обнаружению 
поражения мозга или почек [17].

Это подчеркивает важность генетического консуль-
тирования по  поводу туберозного склероза при  по-
дозрении на  наследственный характер заболевания 
при планировании беременности, а также беременных 
женщин с рабдомиомой сердца плода, в том числе паци-
ентов, преимущественно детского возраста с  диагно-
стированной рабдомиомой сердца.

Заключение
Случай представляет интерес длительным бессим-

птомным течением рабдомиомы, в то  время как  обыч-
но сердечные рабдомиомы диагностируются в постна-
тальном периоде и могут быть самым ранним проявле-
нием туберозного склероза.

Конфликт интересов не заявлен.
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