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Первичные опухоли сердца обнаружива-
ются у  детей крайне редко. Наиболее распро-
страненная доброкачественная опухоль серд-
ца у  плодов и  новорожденных  – рабдомиома. 
В  большинстве случаев хирургические вмеша-
тельства не требуются по причине отсутствия 
клинических симптомов и  высокой частоты 
спонтанной регрессии опухоли в течение пер-
вого года жизни. В то же время у ряда новоро-
жденных могут регистрироваться выраженные 
нарушения внутрисердечной гемодинамики, 
обусловленные обструкцией выходного отде-
ла правого и  левого желудочков сердца, что 
служит показанием для неотложных хирурги-
ческих вмешательств. Полная или частичная 
резекция опухолевых масс, как правило, обе-
спечивает неосложненный послеоперацион-
ный период и  не приводит к  рецидиву рабдо-
миомы в отдаленном периоде.

Описано клиническое наблюдение новоро-
жденного 15 дней жизни, который подвергся 
неотложному хирургическому вмешательству 
по причине выраженной обструкции крово-
тока опухолью в  выходном отделе правого 
желудочка. По данным предоперационного 

эхокардиографического исследования зареги-
стрирован систолический градиент давления 
в стволе легочной артерии, равный 90 мм рт. ст. 
Умеренная гипоксемия (SaO2 – 90%), одышка до 
55 в минуту в совокупности с данными эхокар-
диографии свидетельствовали об измененном 
легочном кровотоке и послужили показаниями 
для резекции опухоли. В условиях искусствен-
ного кровообращения и  кардиоплегии досту-
пом через выходной отдел правого желудоч-
ка опухоль была полностью удалена, дефект 
в стенке правого желудочка закрыт заплатой из 
аутоперикарда. Послеоперационный период 
протекал без осложнений: ребенок был эксту-
бирован на 2-е сутки и выписан из клиники на 
11-е  сутки после операции. Гистологическое 
исследование удаленного новообразования 
подтвердило диагноз рабдомиомы. Через ме-
сяц после операции в полостях и перегородках 
сердца дополнительных новообразований не 
обнаружено. 

Рабдомиома, приводящая к выраженной об-
струкции выходного отдела правого желудочка 
у новорожденного, представляет собой редкое 
жизнеугрожающее осложнение естественного 

течения первичных опухолей сердца у  детей. 
Наличие одышки в  покое, умеренной деса-
турации в  совокупности с  данными эхокар-
диографического исследования определили 
отказ от консервативной тактики, принятой 
для большинства случаев рабдомиом сердца, 
и  послужили показаниями для неотложного 
хирургического вмешательства. В  отдаленном 
послеоперационном периоде следует выпол-
нить магнитно-резонансную томографию для 
исключения туберозного склероза.
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К л и н и ч е с к о е  н а б л ю д е н и е

Рабдомиома  – наиболее часто встреча-
ющаяся доброкачественная опухоль 
сердца. У  плодов и  детей она обнару-
живается в  50–70%  случаев среди всех 

первичных новообразований сердца, частота 
регистрации которых, по данным аутопсий, ва-
рьирует от  0,0017 до  0,28%, что свидетельствует 
о  редкости возникновения неоплазм в  детской 
популяции [1]. Опухоль развивается внутри-
утробно из эмбриональных мышечных клеток 
в  результате дизэмбриогенеза, может стреми-
тельно увеличиваться в размерах до 30–32-й не-
дели гестации, в  большинстве случаев имеет 
множественный рост и  редко представлена со-
литарным узлом [2]. При множественном вну-
трисердечном росте в  80%  случаев в  головном 
мозге, почках, легких обнаруживаются другие 
экстракардиальные очаги в  виде гамартом, под-
тверждая наследственную природу заболевания, 

называемого туберозным склерозным комплек-
сом, или болезнью Прингла  – Бурневилля [3, 4]. 
Доброкачественная природа рабдомиомы в сово-
купности с большой частотой (до 80%) регрессии 
опухоли в течение первого года жизни предопре-
деляют выбор консервативной тактики наблю-
дения за новорожденными и детьми в большин-
стве случаев. В  то же время наличие крупных 
очагов опухолевого роста в  межжелудочковой 
перегородке, выносящих трактах левого и  пра-
вого желудочков может создавать условия для 
возникновения жизнеугрожающих аритмий [5], 
недостаточности клапанов сердца, механической 
обструкции кровотока, что определяет показа-
ния к  хирургическому лечению даже у  новоро-
жденных. Последнее обстоятельство послужило 
причиной неотложного хирургического вмеша-
тельства в  публикуемом нами клиническом на-
блюдении.

Альманах клинической медицины. 2020; 48 (4): 280–284. doi: 10.18786/2072-0505-2020-48-047

280 Клинические наблюдения



Клиническое наблюдение
Ребенок от матери 32 лет, 2-х срочных родов, вес при ро-
ждении 3800 г, оценка по шкале Апгар 8/9. На 3-и сутки 
жизни в  связи с  интенсивным систолическим шумом 
в  области сердца была выполнена трансторакальная 
эхокардиография, по данным которой обнаружено но-
вообразование в  полости правого желудочка, а  также 
заподозрены опухолевидные очаги в межжелудочковой 
перегородке. Образование, предположительно рабдо-
миома, располагалось в  выводном тракте правого же-
лудочка, создавая препятствие кровотоку и  градиент 
систолического давления в проекции клапана легочной 
артерии до 40 мм рт. ст. Клиническое состояние ребенка 
было удовлетворительным, что определило принятую 
изначально консервативную тактику наблюдения в  ус-
ловиях отделения патологии новорожденных.

В течение последующих 10  дней в  ходе повторных 
эхокардиографических исследований зарегистрирова-
но увеличение градиента систолического давления на 
выводном тракте правого желудочка до 50–55 мм рт. ст. 
Ребенок был переведен в детское кардиохирургическое 
отделение ГБУЗ МО МОНИКИ им. М.Ф. Владимирского. 
На момент поступления состояние пациента было от-
носительно удовлетворительным, отмечалась умерен-
ная (до  55  в  минуту) одышка, снижение насыщения 
артериальной крови кислородом до уровня 90%. При 
аускультации сердца выслушивался систолический 
шум по левому краю грудины интенсивностью 3/6. 
Осмотр кожных покровов не выявил специфической 
пигментации, отсутствовали неврологические симпто-
мы, а также семейный анамнез рабдомиом сердца. При 
рентгенографии в  малом круге кровообращения изме-
нений не обнаружено, сердце незначительно увеличено 
в размерах, кардиоторакальный индекс был равен 0,55 
(рис. 1). Запись электрокардиограммы в 12 отведениях 
не зарегистрировала нарушений ритма и проводимости 
сердца. При трансторакальном эхокардиографическом 
исследовании в  проекции выводного тракта правого 
желудочка обнаружено округлое подвижное образова-
ние до 2 см, создающее выраженную до 2 мм обструк-
цию кровотока в  легочную артерию с  пиковым систо-
лическим градиентом давления до 90 мм рт. ст. (рис. 2). 
Наличие клинических симптомов скомпрометирован-
ного легочного кровотока, а  также данных эхокардио-
графического исследования послужило показанием для 
неотложного хирургического вмешательства на следую-
щие за поступлением в стационар сутки.

Операция выполнялась из срединной стернотомии 
в  условиях нормотермической перфузии, раздельной 
канюляции устьев верхней и  нижней полых вен. Для 
остановки сердечной деятельности использовался кар-
диоплегический раствор Кустодиол в  дозе 40  мл/кг. 
Доступ к новообразованию был осуществлен через пра-
вую вентрикулотомию, чуть ниже клапана легочной 

артерии. Новообразование бело-розового цвета, окру-
глой формы, плотной консистенции исходило из сво-
бодной стенки выходного отдела правого желудочка, 
циркулярно суживая его просвет до 2,5  мм. Верхний 
край новообразования прилегал к  клапану легочной 
артерии. Острым путем образование было отделено 
от эндокарда правого желудочка и  полностью удале-
но. Дефект правого желудочка от вентрикулотомии 
был закрыт заплатой из аутоперикарда, обработанного 
в 0,625% растворе глутарового альдегида (рис. 3). Время 
пережатия аорты и  искусственного кровообращения 
составило 35 и 54 минуты соответственно. Отключение 
аппарата искусственного кровообращения потребовало 
небольшой кардиотонической поддержки, в  дальней-
шем послеоперационный период протекал без ослож-
нений. При гистологическом исследовании удаленного 
образования подтвержден диагноз рабдомиомы право-
го желудочка (рис. 4, 5). Ребенок был экстубирован на 
2-е и выписан на 11-е сутки после операции. Повторный 
осмотр через 1 месяц не выявил дополнительных обра-
зований в перегородках и полостях сердца.

Обсуждение
В преобладающем большинстве случаев опухоли 
сердца у  детей являются первичными и  доброка-
чественными [6]. Наиболее вероятная структура 
опухоли в периоде новорожденности – рабдомио-
ма и тератома, которая, как правило, располагается 
экстракардиально [7]. Согласно данным литерату-
ры, приблизительно 40% подобных новообразова-
ний могут быть диагностированы внутриутробно, 
что позволяет мониторировать их рост, опреде-
лять возможные риски гибели плода, показания 
для применения ингибиторов опухолевого роста 
на постнатальном этапе, а в ряде случаев и необхо-
димость досрочного родоразрешения [1, 8].

Пренатальная диагностика множественных 
рабдомиом сердца в  сочетании с  туберозным 
склерозным комплексом представляет собой важ-
ную задачу по причине неудовлетворительного 
прогноза для данной категории пациентов в свя-
зи с  выраженным неврологическим дефицитом, 
прогрессирующей полиорганной дисфункцией. 
Фетальная эхокардиография, ультразвуковое ис-
следование головного мозга и почек, магнитно-ре-
зонансная томография (МРТ) плода позволяют 
с  большой долей вероятности антенатально диа-
гностировать множественные очаги опухолевого 
роста (гамартомы) и  своевременно заподозрить 
туберозный склерозный комплекс [9]. По впол-
не объективным причинам МРТ плода не может 
быть скрининговым методом исследования, по-
этому при ультразвуковой диагностике множе-
ственных рабдомиом сердца более доступная 
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технология  – исследование генов, кодирующих 
синтез гамартина и  туберина [10]. Поиск спон-
танной мутации либо семейной наследственности 
крайне важен, так как это может послужить осно-
ванием для прерывания беременности.

Немногочисленные мультицентровые иссле-
дования результатов лечения детей с  первичны-
ми опухолями сердца свидетельствуют о том, что 
обычно их диагностика осуществляется после 
рождения, в течение первого года жизни ребенка, 
и они нередко становятся случайной находкой при 
плановом эхокардиографическом исследовании 
[11]. Как правило, наличие неспецифических кар-
диологических симптомов, таких как патологиче-
ские сердечные шумы, нарушения ритма, одышка, 
десатурация служат основанием для выполнения 
экспертного эхокардиографического исследова-
ния, в  ряде случаев МРТ, что позволяет опреде-
лить степень выраженности нарушений гемоди-
намики и показания для хирургического лечения 
[12, 13]. Тяжесть клинической картины зависит 
от размера новообразования и  его локализации. 
Преимущественно рабдомиома располагается 
в области межжелудочковой перегородки, свобод-
ной стенке правого и  левого желудочков сердца 
[14, 15]. Описаны очень редкие случаи локализа-
ции рабдомиомы с  блоком притока крови в  по-
лость правого желудочка, что послужило причи-
ной для выполнения неотложных хирургических 
вмешательств [16, 17].

Опыт хирургического лечения рабдомиом 
сердца в  периоде новорожденности ограничи-
вается единичными наблюдениями в  связи с  вы-
сокой частотой спонтанной регрессии опухоли 
[18, 19, 20]. В  случаях, подобных нашему, выра-
женная обструкция выходного отдела правого 
желудочка может привести к  жизнеугрожающим 
нарушениям гемодинамики, что не позволяет 
выбрать консервативную тактику наблюдения 

в надежде на спонтанный регресс опухоли [21, 22, 
23]. Локализация новообразования в области вы-
водного тракта правого желудочка обеспечила хо-
роший хирургический доступ и  полное удаление 
опухоли из небольшой вентрикулотомии. В то же 
время при обструкции выходного отдела левого 
желудочка доступ через клапан аорты, особенно 
у  новорожденных детей, может быть сопряжен 
с техническими сложностями. В таких ситуациях 
частичная резекция рабдомиомы, выполнение ко-
торой возможно в связи с малой вероятностью ее 
рецидива, позволяет устранить обструкцию кро-
вотока, не повредив важные анатомические струк-
туры сердца [24, 25].

Отметим: отсутствие в  нашем клиническом 
наблюдении других очагов опухолевого роста 
в  сердце, а  также неврологических симптомов 
и семейного анамнеза не освобождает от дальней-
шего наблюдения за ребенком в целях исключения 
туберозного склероза. Выполнение МРТ потребу-
ется в течение ближайшего года после операции.

Рис. 1. Рентгенография: кардиоторакальный 
индекс равен 0,55

Рис. 2. Трансторакальная эхокардиография Рис. 3. Интраоперационное фото.  
А – рабдомиома правого желудочка, доступ через 
правую вентрикулотомию; Б – пластика правого 
желудочка заплатой из ксеноперикарда

АА ББ

Рис. 4. Макропрепарат 
удаленной 
рабдомиомы

Рис. 5. Гистологическое исследование: рабдомиома правого 
желудочка
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Заключение
Рабдомиома, вызывающая выраженную обструк-
цию выводного отдела правого желудочка у  ново-
рожденного, представляет собой редкое и  грозное 
осложнение естественного течения доброкачествен-
ных опухолей сердца у детей. Наличие клинической 

картины диспноэ, десатурации в  совокупности 
с  эхокардиографическими данными определили 
в  нашем случае отказ от консервативной тактики, 
принятой в  большинстве случаев для рабдомиом 
сердца, и  послужили показанием для выполнения 
неотложного хирургического вмешательства. 
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Primary cardiac tumors are very rare in chil-
dren. Rhabdomyoma is the most common benign 
tumor in fetuses and neonates. Most cases do not 
require any surgical intervention due to absence of 
clinical symptoms and a high rate of spontaneous 
regression within the first year of life. However, 
some neonates can have significant abnormalities 
of intracardial hemodynamics related to the ob-
struction of the left and right ventricle outflows; 
this is an indication to emergency surgery. As 
a rule, complete or partial resection of the tumor 
mass provides uneventful postoperative course 
and is not associated with a relapse of rhabdomyo-
ma in the long-term.

We present a clinical case of a 15-days old ne-
onate who underwent an emergency surgery due 
to advanced tumor obstruction of the blood flow 
in the right ventricle outflow tract (RVOT). At pre-
operative echocardiography, there was a  pulmo-
nary artery systolic pressure gradient of 90 mm Hg. 
Moderate hypoxemia (SaO2 90%), breathing rate of 
up to 55 per minute, together with echocardio-
graphic results, indicated the impaired pulmonary 
blood flow and the need for the tumor resection. 
The tumor was completely resected through the 
right ventricle access with cardiopulmonary by-
pass and cardioplegia, with subsequent autolo-
gous pericardium patching of the right ventricle. 

The postoperative period was uneventful; the 
patient was extubated at day 2 and discharged at 
day 11 after surgery. The diagnosis of rhabdomy-
oma was confirmed histologically. At one month 
after surgery, no additional tumor masses were 
found in the heart chambers and septum.

Rhabdomyoma causing severe obstruction of 
the RVOT in a  newborn is a  rare life-threatening 
complication of the natural course of benign heart 
tumors in children. The presence of dyspnea at rest, 
moderate desaturation, and echocardiographic 
data determined the rejection of the conservative 
management commonly adopted in most cases of 
cardiac rhabdomyomas, and were indications for 
an emergency surgery. In the long-term postoper-
ative period, magnetic resonance imaging should 
be done to exclude tuberous sclerosis.
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