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Введение
Врождённые опухоли сердца у детей — рабдомио

ма, миксома и  фиброма  — крайней редкая патоло-
гия, встречается с  частотой около 1‰. Чаще опухо-
ли сердца у  детей доброкачественные — для них не 
характерно метастазирование, однако прогрессив-
ный рост в  полость левого желудочка (ЛЖ) может 
приводить к  тяжёлым нарушениям диастолической 
функции, обструкции выходного тракта ЛЖ, форми-
ровать субстрат для нарушений сердечного ритма — 
суправентрикулярной и  желудочковой тахикардии, 
желудочковой экстрасистолии, атриовентрикуляр-
ной блокады. При сохранении гемодинамики нере-
дко единственным клиническим симптомом, являю-
щимся поводом для обследования ребёнка, является 
суправентрикулярная тахиаритмия. Единые подходы 
и  стандарты лечения таких опухолей у  детей отсут
ствуют и  в  каждом случае тактика определяется ин-
дивидуально, при этом коррекция возникающих 
аритмий и  явлений сердечной недостаточности яв-
ляется обязательным условием проведения хирурги-
ческого этапа лечения. 

Клинический случай
Информация о  пациенте. Мальчик 28.06.2022 г.р. 

An. morbi: 10.01.2023 на плановом осмотре кардиоло-
гом выслушан систолический шум. 

Результаты физикального осмотра. Объективно без 
отёков, небольшой цианоз носогубного треугольни-
ка, артериальное давление 94/50  мм рт.ст., частота 
сердечных сокращений (ЧСС) =120 уд./мин, SpO2 
97%. An. vitae: от 4 беременности (здоровый сын 
13 лет и 2 медицинских аборта), роды срочные на 38 
неделе гестации. 

Предварительный диагноз. Врожденный порок 
сердца. 

Диагностическая оценка. По данным эхокардио-
графии в полости ЛЖ проецируется дополнительное 
образование крупных размеров с  креплением в  об-
ласти папиллярных мышц, гипокинезия верхушки 
и  передне-латеральных сегментов; фракция выбро-
са 46%, митральная регургитация I  cт. По данным 
магнитно-резонансной томографии  — образова-
ние 52,6х37,45х37,45  мм без обструкции выводного 
тракта, без признаков дилатации ЛЖ. Генетическое 
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ЖТ; патологические значения наклона турбулент-
ности. Назначена терапия анаприлином (0,69  мг/
кг/сут.). Мониторирование электрокардиограммы 
от 27.01.2025: снижение ЧСС до умеренной бради-
кардии, увеличение числа ЖЭ: 1-го типа: 508 (все во 
сне), 2-го типа: 200 (все во время бодр.); парные мо-
номорфные ЖЭ: 71 (во время бодр.); 26 эпизодов мо-
номорфной ЖТ и  13 полиморфной ЖТ, из них 6 по 
типу torsade de pointes (рис. 2); турбулентность ритма 
в  норме. Отмечается неспецифическая внутрижелу-
дочковая блокада с  шириной QRS 0,11-0,12 с, удли-
нение QTс до 481 мс. Мониторирование от 03.02.2025 
на фоне увеличения дозировки анаприлина: нормо-
систолия в течение суток, одиночные ЖЭ 1-го типа: 
13 (1 в час), ночью: 12; 2-го типа: 2; пароксизмы ЖТ 
не регистрируются. В  остальном  — без изменений.

Клинический диагноз. Врождённая неверифици-
рованная опухоль ЛЖ. Осложнения. ЖЭ 5 градации 
по Ryan. Пароксизмы ЖТ.

Дифференциальная диагностика. Динамика объ-
ёма опухоли рассчитывалась согласно протоколу 
CWS-guidance для мягкотканых опухолей округлых 
размеров и  согласно клиническим рекомендациям 
"Саркомы мягких тканей". За время наблюдения 
(2  года) редукция объёма составляет 16,5% (по дан-
ным магнитно-резонансной томографии сердца до 
48х38х38  мм) при том, что известная динамика ре-
дукции объёма рабдомиомы при терапии блокатором 
m-TOR составляет в среднем 50% за 10 мес. (рис. 1). 

обследование на наследственные опухоли и  гене-
тические заболевания, ассоциированные или пред-
располагающие к  опухолям, мутаций не выявило. 
Учитывая риски хирургического лечения и  ранний 
возраст пациента, а  также принимая во внимание 
наибольшую вероятность рабдомиомы, ребёнку про-
водится первая линия лекарственной терапии блока-
тором m-TOR — сиролимусом в стартовой расчётной 
дозе 0,8 мг/м2 2 раза в день. Терапия начата с января 
2023г и проводится по настоящее время. Физически 
ребёнок развивается нормально по макросоматоти-
пу, психическое развитие соответствует возрасту. За 
время наблюдения не выявлено клинических при-
знаков сердечной недостаточности, динамика NT-
proBNP с марта 2023 по октябрь 2024гг — от 2189 до 
298 пг/мл. На фоне противоопухолевой цитостати-
ческой терапии отмечена стабилизация патологиче-
ского объёмного образования, однако зарегистри-
рованы нарушения сердечного ритма. Суточное мо-
ниторирование электрокардиограммы от 16.01.2025: 
на фоне синусового ритма с  тахикардией днём (ср. 
ЧСС=130), регистрируется желудочковая экстра-
систолия (ЖЭ) 5 градации по Ryan: одиночные ЖЭ 
1-го типа: 218, в  том числе по типу тригеминии, 
преимущественно ночью: 212 (20 в  час); 2-го типа: 
159, преимущественно днём: 147 (13 в час); во время 
бодрствования парные мономорфные ЖЭ: 6, парные 
полиморфные: 1; 1 эпизод мономорфной желудочко-
вой тахикардии (ЖТ) и  3 пароксизма полиморфной 

Рис. 1. Эхокардиографические данные динамики опухоли: слева — крупная опухоль, примыкающая к боковой стенке ЛЖ, с креплением к аппарату митрального 
клапана; справа — уменьшение абсолютных и относительных (относительно объёма ЛЖ) размеров в динамике на фоне терапии.

Рис. 2. Мониторирование электрокардиограммы от 27.01.2025: парная мономорфная ЖЭ и эпизод неустойчивой полиморфной ЖТ. 
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жа кардиотропных маркеров не зарегистрировано. 
Вероятно, желудочковые аритмии связаны с  самой 
опухолью ЛЖ — тракцией и натяжением субэндокар-
диальных отделов с формированием очагов фиброза, 
что подтверждается локальной гипокинезией ЛЖ. 

Прогноз для пациента. Целесообразно продолжить 
специфическую терапию блокатором m-TOR второй 
генерации (эверолимусом), как минимум, до дости-
жения 3-х летнего возраста с  оценкой противоопу-
холевого ответа в динамике и дальнейшего решения 
вопроса о проведении хирургического этапа лечения. 
Прогноз для жизни серьезный. 

Информированное согласие. От матери пациента 
получено письменное добровольное информирован-
ное согласие на публикацию описания клинического 
случая (дата подписания 28.01.2025).

Отношения и  деятельность. Все авторы заявляют 
об отсутствии потенциального конфликта интересов, 
требующего раскрытия в данной статье. 

Заключение
Представлен редкий случай длительного бессим-

птомного течения крупной врождённой неверифици-
рованной опухоли ЛЖ. Несмотря на положительную 
динамику, истинные размеры опухоли уменьшились 
недостаточно, что говорит о невысокой эффективно-
сти проводимой терапии. Такая динамика не харак-
терна ни для рабдомиомы, ни для фибромы, и может 
соответствовать смешанноклеточной опухоли с при-
знаками хронического воспаления и инфильтрацией 
стромы лимфоидными клетками, в  которых может 
наблюдаться экспрессия фактора некроза опухоли 
и интерлейкина-2, чувствительных к иммуносупрес-
сивной терапии с  применением блокатора m-TOR. 
По данным анализа различных специфических ре-
жимов визуализации и распределению контрастного 
вещества в  опухоли сосудистое происхождение ма-
ловероятно. Нарушения ритма, выявленные впервые 
в возрасте ребёнка 2,5 года, являются весьма тревож-
ным признаком. Объяснить пароксизмы ЖТ на фо-
не электрической нестабильности миокарда нельзя 
кардиотоксичностью проводимой терапии  — вира-


