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Представлено клиническое наблюдение 
миксофибросаркомы сердца, протекающей 
под маской инфекционного эндокардита, 
у пациента 30 лет. Диагностика была осу-
ществлена с помощью трансторакальной 
эхокардиографии, магнитно-резонансной 
томографии сердца с внутривенным кон-
трастированием и интраоперационной 
чрес пищеводной эхокардиографии. При про-
ведении компьютерной томографии брюш-
ной полости данные за метастазирование 

отсутствовали. Выполнено оперативное 
удаление опухоли размерами 6,0 × 4,0 × 
× 3,5 см, на ножке диаметром около 1,5 см, 
исходящей из верхней стенки левого пред-
сердия. Опухоль иссечена до здоровых тка-
ней, местами остались мелкие очажки, 
которые невозможно удалить. При гисто-
логическом исследовании вынесено заклю-
чение “миксофибросаркома сердца”. Паци-
ент переведен из кардиохирургического 
стационара в онкологический диспансер 
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ВВЕДЕНИЕ

Опухоли сердца встречаются достаточно 
редко (по данным аутопсии от 0,001 до 
0,030%) [1, 2]. Правильный диагноз на ран-
ней стадии позволяет своевременно вы-
брать тактику лечения таких пациентов 
[3]. Эхокардиография прекрасно подходит 
в качестве первичного метода визуализа-
ции пациентов с подозрением на опухоль 
сердца, так как является простым, неинва-
зивным, широкодоступным и относительно 
недорогим методом. Тем не менее другие 
методы исследования, включая компью-
терную томографию и магнитно-резонанс-
ную томографию сердца, дают ценную диа-
гностическую информацию [4], так как 
предоставляют данные о стадии заболева-
ния, что особенно важно при планировании 
хирургического вмешательства [5]. Злока-
чественные первичные опухоли сердца 
встречаются редко, составляют примерно 
25% от первичных опухолей сердца и чаще 
являются разновидностями сарком [1, 2]. 
Представляем клинический случай миксо-
фибросаркомы сердца, который протекал 
под маской инфекционного эндокардита.

КЛИНИЧЕСКОЕ НАБЛЮДЕНИЕ

Пациент Н., 30 лет, госпитализирован в 
кардиохирургическое отделение №1 ФГБУ 
“Федеральный центр сердечно-сосудистой 
хирургии” Министерства здравоохранения 
Российской Федерации (г. Астрахань) с жа-
лобами на одышку при минимальной физи-
ческой нагрузке, повышение температуры 

тела до 39 °C в течение двух месяцев, сла-
бость, снижение аппетита, снижение массы 
тела на 6 кг.

Из анамнеза: больным себя считает в те-
чение 3 мес, когда отметил снижение аппе-
тита. Затем появилась стойкая гипер-
термия (37,2–38,5 °C), сохраняющаяся на 
протяжении двух месяцев. Незадолго до 
появления клинической картины произве-
дена экстракция кариозного зуба. Стала 
беспокоить одышка при нагрузках с посте-
пенным прогрессированием. С диагнозом 
“инфекционный эндокардит с поражением 
митрального клапана с выраженным стено-
зом и умеренной недостаточностью” был 
направлен на госпитализацию.

При осмотре общее состояние тяжелое, 
обусловлено сердечной недостаточностью, 
интоксикационным синдромом. Сознание 
ясное, адекватен. Телосложение нормосте-
ническое. При аускультации легких дыха-
ние жесткое, ослаблено в нижних отделах, 
хрипы не выслушивались. При аускульта-
ции сердца: грубый систоло-диастоличе-
ский шум на верхушке. Пульс удовлетвори-
тельный, дефицита нет. Шум на артериях 
шеи отсутствует. Пульсация на перифериче-
ских артериях сохранена. Язык влажный, 
чистый. Живот мягкий и безболезненный. 
Печень перкуторно выступает на 6 см из-под 
края реберной дуги. Селезенка пальпирует-
ся (+1 см). Периферических отеков нет. 
Сатурация кислородом – 98%. Температура 
тела – 37,7 °C.

В общем анализе крови отмечались вы-
раженная анемия с общим гемоглобином 
76 г/л, лейкоцитоз – 30 × 109/л. По данным 
общего анализа мочи выявлена протеину-
рия. Кровь на микробиологическое иссле-
дование: стерильна.

Трансторакальная эхокардиография 
(рис. 1). Митральный клапан: створки зна-
чительно изменены, неоднородные по эхо-
генности, диффузно утолщены до 8 мм. 
В проекции передней и задней створок ми-
трального клапана лоцируются флотирую-
щие массы с неровным контуром, занимаю-
щие 2/3 площади предсердия, размерами 
5,45 × 1,70 см и площадью 8,74 см2 на зад-
ней створке и 2,80 × 1,36 см и 3,38 см2 – 
на передней. Регургитация на митральном 
клапане выраженная. Флотирующие мас-
сы (вероятно, тромботические массы или 
опухоль сердца) с обструкцией митрально-

для проведения химиотерапевтического 
лечения. Несмотря на проведенное лече-
ние, через 11 мес пациент скончался.

Ключевые сло ва: эхокардиография, опу-
холь сердца, миксофибросаркома сердца, ин-
фекционный эндокардит.
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го клапана, с максимальным градиентом 
давления 18 мм рт. ст., средним градиентом 
8 мм рт. ст. Дилатация левого предсердия 
(объем левого предсердия – 108 мл, индекси-
рованный объем левого предсердия – 
62,8 мл/м2). Глобальная сократительная 
способность миокарда в норме. Нарушений 
локальной сократимости левого желудочка 
не выявлено. Регургитация на трикуспи-
дальном клапане 2-й степени. Систоли ческое 
давление в легочной артерии – 58 мм рт. ст. 
Диаметр нижней полой вены – 2,4 см. 
Нижняя полая вена коллабирует на вдохе 
более 50%. Перикард, плевральные полости 
и остальные клапаны без особенностей.

Магнитно-резонансная томография серд-
ца с внутривенным контрастированием 
(рис. 2). Левое предсердие дилатировано, 
размерами 4,2 × 6,8 см. В левом предсердии 
определяется объемное образование макси-
мальными размерами 6,20 × 2,74 см, пло-
щадью до 13 см2, исходящее из задне-верх-
них отделов стенки левого предсердия бли-
же к основанию его ушка, неправильной 
формы в виде грозди винограда, обтуриру-
ющее митральный клапан (перекрывает 
его на 2/3) и полость левого желудочка, тес-
но прилежащее к створкам митрального 
клапана. Часть образования, прилежащая 
к стенке левого предсердия (исходящая из 
него), отсроченно накапливает контраст-
ный препарат. Передняя створка митраль-

ного клапана прослеживается, контур ее 
четкий, толщина до 2–3 мм. Задняя створ-
ка митрального клапана четко не диффе-
ренцируется. Вероятнее всего, злокаче-
ственное новообразование.

С целью обнаружения метастазирования 
опухоли была проведена компьютерная то-
мография брюшной полости, данные за ме-
тастазирование отсутствовали.

Интраоперационная чреспищеводная 
эхокардиография (рис. 3). В полости левого 
предсердия лоцируется подвижное образо-
вание неправильной формы, флотирующее 
с током крови и обтурирующее митральный 
клапан. Динамический митральный сте-
ноз, умеренная трикуспидальная недоста-
точность.

Выполнено удаление объемного опухоле-
видного образования из левого предсердия 
(рис. 4). Интраоперационно при ревизии 
обнаружена гроздевидная плотноватая опу-
холь, неправильной формы, размерами 
6,0 × 4,0 × 3,5 см, на ножке диаметром око-
ло 1,5 см, исходящая из верхней стенки 
левого предсердия. Новообразование прола-
бирует в левое атриовентрикулярное отвер-
стие. Опухоль иссечена до здоровых тканей, 
местами остались мелкие очажки, кото рые 
невозможно удалить. Гистоло ги ческое за-
ключение: миксофибросаркома сердца.

Пациент консультирован онкологом, пе-
реведен в онкологический диспансер для 

Рис. 1. Трансторакальная эхокардиография. В проекции митрального клапана визуализируется допол-
нительное крупное эхопозитивное образование, прилежащее (прикрепляющееся?) к митральному кла-
пану (стрелка). a – парастернальный доступ, проекция по длинной оси в диастолу. b – верхушечный 
доступ, 4-камерная проекция в диастолу.
Fig. 1. Transthoracic echocardiography. The large echogenic lobulated mass is visualized adjacent (attached?) 
to the mitral valve (arrow). a – parasternal long-axis view in diastole. b – apical four-chamber view in 
diastole.

a b
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Рис. 2. Магнитно-резонансная томография сердца с внутривенным контрастированием. a – последова-
тельность cine SSFP (steady-state free precession), нативное изображение, 4-камерная проекция, диасто-
ла. Определяется объемное образование с лобулярными контурами, исходящее из левого предсердия, 
пролабирующее в левый желудочек через атрио-вентрикулярное отверстие. Передняя створка митраль-
ного клапана интактна (стрелка). b – Т1-взвешенное изображение, позднее контрастное усиление, 
2-камерная проекция по длинной оси, диастола. Выявляется объемное образование, исходящее из верх-
ней стенки левого предсердия. Центральные отделы (стрелка) образования интенсивно повышают 
МР-сигнал.

Fig. 2. Сardiac MRI. a – cine SSFP, four-chamber view in diastole. The lobulated mass originates from the 
left atrium and prolapsing into the left ventricle through the atrio-ventricular orifice. The anterior mitral 
valve leaflet is not involved (arrow). b – T1-weighted image, late gadolinium enhancement, two-chamber 
long-axis view in diastole. Left atrium upper wall mass and intensive contrast enhancement of central areas 
(arrow) of the mass are shown.

ba

Рис. 3. Интраоперационная чреспищеводная эхокардиография. В проекции митрального клапана визу-
ализируется дополнительное дольчатое эхопозитивное образование, прилежащее (прикрепляющееся?) 
к створкам митрального клапана (стрелка). a – среднепищеводная проекция, нейтральное положение 
91°, длинная ось левого желудочка, фаза диастолы. b – среднепищеводная проекция, нейтральное поло-
жение 0°, 4-камерная проекция, фаза систолы.

Fig. 3. Intraoperative transesophageal echocardiography. At the projection of the mitral valve the large 
echogenic mass is visualized adjacent (attached?) to the mitral valve leaflets (arrow). a – midesophageal long-
axis view of the left ventricle, neutral position 91° in diastole. b – midesophageal four-chamber view, neutral 
position 0° in systole.

a b
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проведения химиотерапевтического лече-
ния. Несмотря на проведенное лечение, че-
рез 11 мес пациент скончался.

ОБСУЖДЕНИЕ

Первичные злокачественные опухоли 
встречаются редко. Метастазирование, или 
вторичные злокачественные опухоли, вы-
является в 30 раз чаще. Лишь около 25% 
первичных опухолей сердца представляют 
собой злокачественные новообразования 
[1, 2]. Большинство (95%) первичных зло-
качественных опухолей сердца являются 
саркомами, остальные 5% составляют пер-
вичные лимфомы и мезотелиомы сердца 
[6]. Саркомы сердца наиболее часто диагно-
стируются в возрасте от 30 до 50 лет, выяв-
ляются с одинаковой частотой у мужчин и 
женщин. Опухоль может поражать любой 
отдел сердца, однако наиболее часто опре-
деляется в левых отделах сердца, особенно 
в левом предсердии. Фибросаркома являет-
ся подтипом сарком. Прогноз заболевания 
неблагоприятный. Опухолевый процесс бы-
стро прогрессирует. Смерть наступает в ре-
зультате обширной локальной инфильтра-
ции, внутриполостной обструкции или ме-
тастазирования, которое часто выявляется 
уже при первичной постановке диагноза. 
Эхокардиография является неинвазивным 
методом визуализации первой линии с чув-
ствительностью 90% и специфичностью 
95% [7]. Интраоперационная чреспищевод-
ная эхокардиография представляет собой 
важный метод исследования при хирур-
гическом вмешательстве. Согласно отчету 

клиники Майо [8], при резекциях опухолей 
интраоперационная чреспищеводная эхо-
кардиография дает важную диаг-
ностическую информацию, которая приво-
дит к изменению хода операции (до и после 
искусственного кровообращения) в 16% 
случаев. Ряд исследований подтвердил важ-
ность выявления опухоли непосредственно 
перед хирургическим разрезом кожи во из-
бежание ненужной операции по поводу опу-
холи, которая может эмболизировать в пе-
риод между обнаружением образования и 
хирургическим вмешательством [8]. 
Разработка ультразвуковых контрастных 
препаратов, которые могут быть применены 
при эхокардиографии, помогает дифферен-
цировать тромб от злокачественных образо-
ваний [7]. Диагностика сарком требует про-
ведения гистологического исследования, 
так как эхокардиографические признаки в 
неинвазивной оценке опухолей различной 
гистологической структуры неспецифич-
ны. Использование магнитно-резонансной 
томографии все чаще становится методом 
выбора для визуализации опухолей сердца, 
поскольку позволяет не только получать 
качественные изображения, но и диффе-
ренцировать опухолевые образования, осо-
бенно при использовании контрастных пре-
паратов на основе гадолиния [7, 9]. 
Дальнейшие разработки в области молеку-
лярных методов визуализации, таких как 
позитронно-эмиссионная томография с ис-
пользованием 18F-фтордезоксиглюкозы, 
позво лили значительно улучшить визуали-
зацию злокачественных опухолей сердца, 
оценить их метаболическую активность, 

Рис. 4. Опухоль после удаления на операции. 
Fig. 4. The tumor after surgical removing.
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обеспечить точность в постановке диагноза, 
оценке диссеминирования и прогнозе забо-
левания [7, 10]. Кроме того, в настоящее 
время не существует убедительных доказа-
тельств, что гистологическая классифика-
ция сарком имеет какое-либо влияние на 
исход или лечение [11, 12].

B.L. Siontis et al. [13] представлены 
39 пациентов с саркомами сердца, диагно-
стированными в период с 1992 по 2017 г. 
Возраст больных колебался от 2 до 77 лет 
(медиана – 41 год). Саркомы локализова-
лись в левом предсердии в 18 случаях, пра-
вом предсердии – 16, перикарде – 5. У 18 из 
39 (46%) больных имелись метастазы: 
в легкие – у 10 из 18 (55%), кости – 7 (39%), 
печень – 5 (28%), головной мозг – 4 (22%), 
поджелудочную железу – 1 (5%), надпо-
чечник – 1 (5%). 25 из 39 (58%) пациентов 
была выполнена резекция опухоли. Меди-
ана общей выживаемости составила 14,0 мес 
(1–79 мес) у больных, которым выполня-
лась резекция, и 8,2 мес (0–33 мес) у тех, 
кому резекция не выполнялась (P = 0,02). 
Метастазы в головном мозге в дальней-
шем возникли у 12 (31%) больных, из ко-
торых у 9 (75%) опухоли локализовались 
в левом предсердии. Авторы сделали вы-
вод, что первичная саркома сердца пред-
вещает неблагоприятный прогноз из-за 
сложности достижения полной резекции 
и высокого риска метастазирования в го-
ловной мозг.

D. Sun et al. [14] в обзорной части своей 
статьи проанализировали 31 случай миксо-
фибросаркомы сердца, которые были пред-
ставлены в 25 англоязычных источниках 
с 1963 по 2018 г. включительно. И них 
17 случаев из Азии, 10 случаев из Америки 
и 4 случая из Европы. Средний возраст 
больных составил 41,9 ± 17,9 года (M ± σ – 
здесь и далее в статье [14]) (минимальное – 
максимальное значения – 6–90 лет). 
Мужчин было 18, женщин – 13. 28 пациен-
тов имели жалобы при поступлении. 
Наиболее частым сердечно-легочным сим-
птомом была одышка, составляющая 64,3%, 
в то время как наиболее частым экстракар-
диопульмональным симптомом был обмо-
рок, составляющий 21,4% [14]. Ни в одном 
из описанных случаев не было клиничес-
кой картины инфекционного эндокардита 
с повышением температуры, представлен-
ных в нашем наблюдении.

По данным [14], левое предсердие было 
наиболее частой локализацией миксофиб-
росаркомы – у 18 (58,1%) пациентов. На 
втором месте по частоте описаны левое 
предсердие + легочная вена – у 5 (16,1%) 
пациентов. Другие локализации включали 
правый желудочек/правое предсердие/ле-
гочную артерию (у 5 (16,1%) пациентов) 
и левый желудочек (у 3 (9,7%) пациентов) 
[14]. В нашем случае была самая частая ло-
кализация миксофибросаркомы сердца – 
левое предсердие, которая была правильно 
определена при трансторакальной и чрес-
пищеводной эхокардиографии и магнитно-
резонансной томографии с внутривенным 
контрастированием. Прикрепления миксо-
фибросаркомы были отмечены у 20 паци-
ентов: 9 (45,0%) опухолей прикреплены 
к стенке левого предсердия/межпредсерд-
ной перегородке, 4 (20,0%) – к устью ле-
гочной вены, 3 (15,0%) – к митральному 
кла пану, 3 (15,0%) – к стенке правого же-
лудочка/межжелудочковой перегородке, 
1 (5,0%) – к трикуспидальному клапану 
[14]. В нашем случае наблюдалось самое час-
тое прикрепление миксофибросаркомы – 
к стенке левого предсердия (верхняя стенка).

По данным [14], точные размеры миксо-
фибросаркомы были представлены у 22 па-
циентов: средний диаметр составил 43,12 ±
± 16,18 мм, минимальное – максимальное 
значения – 12–80 мм. Данное наблюдение 
укладывается в указанный диапазон, демон-
стрируя максимальный размер опухоли – 
6,0 см, размер ножки – 1,5 см.

По данным [14], 26 пациентов были про-
опе рированы. После операции 5 из 26 (19,2%) 
пациентов получили химиотерапию (как 
в представленном наблюдении), 4 (15,4%) – 
лучевую терапию, 2 (7,7%) – химио лучевую 
терапию. Медиана выживаемости и сред-
няя выживаемость составили 14 и 32,7 мес 
соответственно (анализ проведен на 21 па-
циенте). То есть более половины пациентов 
прожили более 14 мес [14]. Несмотря на 
оперативное вмешательство и проведенную 
химиотерапию, в данном клиническом на-
блюдении пациент скончался через 11 мес.

Широкое хирургическое иссечение оста-
ется методом выбора, который способен об-
легчить симптомы и у отдельных пациен-
тов дает возможность продлить жизнь. Роль 
адъювантного лечения остается неопреде-
ленной. Плановая терапия включает пол-
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ное хирургическое удаление, когда это воз-
можно, с последующей лучевой и химиоте-
рапией. Несмотря на эти терапевтические 
стратегии, прогноз при саркоме сердца не-
благоприятный, со средней выживаемо-
стью менее 1 года [15, 16]. Системные мето-
ды лечения играют второстепенную роль 
у этих пациентов, поскольку их эффектив-
ность ограничена, а симптомы требуют не-
медленного хирургического вмешатель-
ства. Однако у пациентов с метастазирова-
нием при системном лечении необходимо 
следовать рекомендациям и руководствам, 
основанным на гистологическом диагнозе 
[17]. В нашем случае 30-летний пациент 
с самой частой локализацией миксофибро-
саркомы сердца был направлен с диагнозом 
“инфекционный эндокардит”. Тщательная 
дифференциальная диагностика позволила 
поставить правильный дооперационный 
диагноз – опухоль сердца. После была про-
ведена хирургическая резекция, и пациент 
направлен на химиотерапию.

Представленное клиническое наблюде-
ние еще раз демонстрирует, что миксофи-
бросаркома сердца может протекать под 
маской инфекционного эндокардита, имеет 
неблагоприятный прогноз, а хирургиче-
ская резекция нередко носит паллиатив-
ный характер.
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The article presents a case report of cardiac myxofibrosarcoma in a 30-year-old patient, mimics the 
infective endocarditis, diagnosed with transthoracic echocardiography, cardiac MRI, and intraopera-
tive transesophageal echocardiography. There was no data for metastasis in abdominal CE-CT. Left 
atrium upper wall tumor was surgically removed, but small unresectable residual tumor foci were left. 
The tumor was 6.0 × 4.0 × 3.5 cm in size with the 1.5 cm pedicle. Histological examination revealed 
a cardiac  myxofibrosarcoma. The patient was moved from the cardiac surgery to oncological hospital 
for chemotherapy. Despite the treatment, the patient died in 11 months.
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