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Первичная остеосаркома сердца является чрезвычайно редким злокачественным новообразованием, ее распро-
страненность составляет менее 10 % всех первичных сарком сердца. На сегодняшний день описано менее 100 случа-
ев данной нозологии, соответственно, не существует единого мнения по поводу оптимальных подходов к ее лечению. 
В статье представлено не только клиническое наблюдение первичной остеосаркомы сердца с указанием эффектив-
ности двух линий химиотерапии, но и сложности интерпретации морфологии опухоли.
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Primary cardiac osteosarcoma is an extremely rare malignant tumor, its incidence is less than 10 % of all primary 
cardiac sarcomas. Currently, less than 100 cases of this disease have been reported, and there is no consensus on the optimal 
approaches to treatment. The article presents a clinical case of primary cardiac osteosarcoma noting the effectiveness 
of two chemotherapy lines and describes difficulties in tumor morphology interpretation.
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Введение
Частота встречаемости первичных опухолей серд-

ца, по  данным серии аутопсийных исследований, 
составляет 0,001–0,03  % случаев от  общего числа 
пациентов с  новообразованиями [1, 2]. Примерно 
25 % первичных опухолей сердца являются злокаче-
ственными [3, 4], большинство которых представлено 
саркомами [5–8]. В свою очередь, первичная остео-
саркома составляет менее 10 % всех первичных сарком 
сердца [9].

Согласно описаниям клинических наблюдений 
[10–25] первичная остеосаркома сердца характеризу-
ется агрессивным течением. До 80 % пациентов с этой 
патологией уже имеют признаки отдаленного метаста-
зирования на момент первичной диагностики.

Выбор лечения, как правило, определяется анато-
мической локализацией первичной опухоли, ее раз-
мером, морфологией, симптомокомплексом и распро-
страненностью болезни. Хирургическое вмешательство 
в  основном нерадикально из‑за  невозможности со-
блюдения принципов абластики. Применение лучевых 
методов лечения ограничено. Соответственно, боль-
шую роль играет лекарственная терапия. Выбор ее 
режимов, как  правило, определяется морфологией 
опухоли с учетом известной чувствительности первич-
ных сарком других локализаций. Таким образом, клю-
чевым фактором в выборе лечения является морфоло-
гия опухоли. Для  иллюстрации этих положений 
приводим клинический случай эффективного лечения 
первичной саркомы сердца, имеющей морфологиче-
ские признаки остеосаркомы.

Клинический случай
Больная  М., 35  лет, без  клинически значимых со-

путствующих заболеваний, была обследована в  связи 
с жалобами на одышку при минимальной физической на-
грузке. По данным эхокардиографии (ЭхоКГ) и компью-
терной томографии (КТ) органов грудной клетки с вну-
тривенным контрастированием выявлено опухолевидное 
образование в сердце, субтотально занимающее полость 
левого предсердия, пролабирующее через митральный 
клапан в полость левого желудочка.

По месту жительства в условиях кардиохирургиче-
ского отделения 20.08.2021 по жизненным показаниям 
выполнено удаление новообразования левого предсердия 
с использованием аппарата искусственного кровообра-
щения. Результат гистологического исследования интер-
претирован как злокачественная мягкотканная опухоль, 
саркома. Полученные данные больше свидетельствовали 
о лейомиосаркоме. Было запланировано иммуногистохи-
мическое (ИГХ) исследование с целью дифференциально-
го диагноза с рабдомиосаркомой.

При пересмотре готовых гистологических препара-
тов в  Национальном медицинском исследовательском 
центре онкологии им. Н. Н. Блохина новообразование рас-

ценено как злокачественная мезенхимальная плеоморфная 
опухоль, состоящая из округлых и веретеновидных кле-
ток, местами формирующих хаотичные пучки, с нали-
чием гигантских многоядерных клеточных форм, участ-
ками атипичного остеоида, высокой митотической 
активностью, обширными зонами некроза, миксомато-
за, кровоизлияний и очагов ксантомных клеток (рис. 1). 
Подобная картина в большей мере характерна для пер-
вичной остеосаркомы сердца.

С целью уточнения гистогенеза опухоли дополнитель-
но проведено ИГХ-исследование. Выявлена экспрессия 
виментина (vimentin) (диффузная цитоплазматическая 
положительная реакция в опухолевых клетках), SATB2 
(special AT-rich sequence binding 2) (ядерная положитель-
ная реакция в части опухолевых клеток), гладкомышеч-
ного актина (smooth muscle actin, SMA) (цитоплазмати-
ческая положительная реакция в опухолевых клетках). 
Индекс пролиферативной активности в  опухолевых 
клетках (Ki-67) высокий – 75 % (рис. 2). Реакции на 
MDM2, CD68, СК (АЕ1) и CD31 в опухолевых клетках 
были отрицательными; рецепторы эстрогенов (ER) – 0 % 
(0 баллов).

Исходя из полученных результатов, новообразование 
левого предсердия с обструкцией митрального клапана 
было расценено как первичная остеосаркома G

3
 остео-

бластического варианта.
При обследовании через 1 мес после хирургического 

лечения выявлены продолженный рост опухоли в левом 
предсердии и метастазы на  брюшине. По  данным КТ 
органов грудной клетки и брюшной полости с внутривен-
ным контрастированием от 24.09.2021 в полости лево-
го предсердия обнаружена остаточная опухоль размера-
ми до 2,8 × 2,0 см, исходящая из устья левых легочных вен 
(рис. 3, а); на брюшине визуализировалось множество 
опухолевых узлов, наиболее крупный  – размерами до 
1,7 × 1,0 см (рис. 3, б); в области малого сальника опре-
делялись метастатически измененные лимфатические 
узлы (ЛУ) размерами до 1,0 × 0,9 см (рис. 3, в).

Данный клинический случай был обсужден на онко-
логическом консилиуме. Принято решение начать лечение 
в режиме AI (доксорубицин в дозе 25 мг / м2 / сут внутри-
венно капельно, 24‑часовая инфузия в 1–3‑й дни + ифос-
фамид в  дозе 2500  мг / м2 / сут внутривенно капельно, 
120‑минутная инфузия в 1–4‑й дни + месна 100 % дозы 
ифосфамида внутривенно, курсы – каждые 3 нед) на фо-
не профилактики гранулоцитарными колониестимули-
рующими факторами (Г-КСФ).

С 19.10.2021 по 15.04.2022 проведены 8 курсов химио-
терапии (ХТ) в указанном режиме. На фоне проводимо-
го лечения отмечены такие нежелательные явления, 
как тошнота 2‑й степени, тромбоцитопения 4‑й сте-
пени, нейтропения 3‑й степени, анемия 3‑й степени.

При контрольном обследовании после 6 курсов (через 
4,5  мес от  начала терапии 1‑й линии) по  данным КТ 
от 04.03.2022 перестали определяться опухолевые массы 
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в полости левого предсердия (рис. 4, а), а также ЛУ в об-
ласти малого сальника (рис. 4, в). Сохранялись опухолевые 
узлы на  брюшине, при  этом их  количество и  размеры 
уменьшались: размеры наиболее крупного – с 1,7 × 1,0 см 
до 0,7 × 0,5 см (рис. 4, б).

По данным ЭхоКГ от 05.03.2022 зафиксирован полный 
ответ опухоли на лечение: явных патологических образо-
ваний в полости левого предсердия не визуализировалось. 
Фракция выброса левого желудочка по Симпсону – 64 %.

При  контрольном обследовании в  октябре 2022  г. 
(через 12 мес от начала терапии 1‑й линии и 6 мес после 
ее завершения) полный эффект был зарегистрирован 
и по данным КТ (рис. 5).

В ноябре 2023 г. пациентку вновь стала беспокоить 
одышка при минимальной физической нагрузке. При об-
следовании в декабре 2023 г. (через 26 мес от начала те-
рапии 1‑й линии и 20 мес после ее завершения) установ-
лено прогрессирование заболевания. По  данным КТ 

Рис. 1. Гистологическое исследование опухоли. Окраска гематоксилином и эозином: а – полиморфноклеточный компонент опухоли, 
представлен атипическими остеобластами, с наличием многоядерных гигантских клеточных форм; б – веретеноклеточный компо-
нент опухоли, имеет сходство с фибробластами; в – зоны атипичного остеоида (указаны стрелками) в виде скоплений (неправиль-
ной формы) гомогенного эозинофильного вещества, без признаков минерализации, расположенного среди кровеносных сосудов и опу-
холевых клеток; г, д  – множественные патологические фигуры митозов и  обширные зоны некроза в  опухоли, окруженные 
структурами атипичного остеоида (указаны стрелками)
Fig. 1. Histological examination of the tumor. Hematoxylin and eosin staining: а – polymorphic cellular component of the tumor is represented 
by atypical osteoblasts with the presence of multinuclear giant cell forms; б – spindle-cell tumor component, carries similarities to fibroblasts; 
в – areas of atypical osteoid (arrows) in the form of aggregates (of irregular shape) of homogenous eosinophilic substance, without signs  
of mineralization, located among blood vessels and tumor cells; г, д – multiple pathological mitoses and expanded areas of necrosis in the tumor 
surrounded by structures of the atypical osteoid (arrows)

а б

в г

д
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Рис. 3. Компьютерная томография органов грудной клетки и брюшной полости с внутривенным контрастированием от 24.09.2021 
(до начала терапии 1‑й линии): а – аксиальный срез. Артериальная фаза. В полости левого предсердия – остаточная опухоль, ис-
ходящая из устья левых легочных вен (указана стрелкой); б – аксиальный срез. Венозная фаза. На брюшине – множество опухолевых 
узлов, наиболее крупный – размерами до 1,7 × 1,0 см (указан стрелкой); в – аксиальный срез. Венозная фаза. В области малого саль-
ника – метастатически измененные лимфатические узлы размерами до 1,0 × 0,9 см (указаны стрелкой)
Fig. 3. Contrast-enhanced computed tomography of the thoracic and abdominal organs from 24.09.2021 (prior to the start of the 1st line):  
а – axial section. Arterial phase. In the left atrial cavity – residual tumor growing from the left pulmonary veins (area); б – axial section. Venous 
phase. On the peritoneum – multiple tumor nodes, largest of size up to 1.7 × 1.0 cm (arrow); в – axial section. Venous phase. Near the lesser 
omentum – metastatically affected lymph nodes of size up to 1.0 × 0.9 cm (arrow)

Рис. 2. Иммуногистохимическое исследование опухоли: а – выраженное окрашивание цитоплазмы на виментин; б – ядерное окраши-
вание остеобластов на SATB2; в – наличие в части цитоплазмы опухолевых клеток положительного окрашивания нa SMA (smooth 
muscle actin – гладкомышечный актин); г – высокая пролиферативная активность, выявляемая при ядерном окрашивании, Ki-67 – 75 %
Fig. 2. Immunohistological examination of the tumor: а – marked membrane staining for vimentin; б – nuclear staining of osteoblasts for SATB2; 
в – presence of positive staining for SMA (smooth muscle actin) in a part of tumor cell cytoplasm; г – high proliferative activity detected by nuclear 
staining, Ki-67 – 75 %

а б

в г

а б в

от 08.12.2023 в полости левого предсердия вновь обнару-
жены опухолевые массы размерами 3,6 × 3,4 см (рис. 6, а), 
которые также визуализировались в просветах верхней 
и  нижней легочных вен; в  малом сальнике вновь стали 

определяться ЛУ размером до 0,5 см (рис. 6, б) (их мета-
статический характер неоднозначен).

Для получения второго мнения по морфологическому 
диагнозу выполнен повторный пересмотр готовых гисто-
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логических препаратов – обнаружены фрагменты узла 
полиморфноклеточной саркомы G

3
 с  бесструктурным 

ростом, фибромиксоидным матриксом (остеоид не вы-
явлен) и очагами некроза, без светооптических признаков 
дифференцировки. В готовых ИГХ-препаратах в клетках 
опухоли определялась диффузная экспрессия vimentin, 
SMA, фокально – SATB2, индекс Ki-67 клеток опухоли – 
75 %; экспрессия MDM2, PanCK, CD31, CD68 и ER в клет
ках опухоли не обнаружена. Статус PD-L1 (programmed 
cell death-1 pathway ligand 1 – лиганд рецептора сигналь-
ного пути программируемой клеточной гибели 1) отри-
цательный (CPS (combined positive score) = 0). Заключение: 
больше оснований думать об  интимальной саркоме G

3
 

(по классификации Federation Nationale des Center de Lutte 
Contre le Cancer Sarcoma Group, FNCLCC).

Для верификации диагноза дополнительно проведено 
FISH-исследование (FISH – fluorescence in-situ hybridization, 

флуоресцентная гибридизация in situ): амплификации 
гена MDM2 в опухолевых клетках не обнаружено, что по-
ставило под сомнение интерпретацию морфологии опу-
холи как интимальная саркома.

Несмотря на разночтения в морфологическом диа-
гнозе, выбор 2‑й линии лечения (после доксорубицина 
и ифосфамида) при обоих вариантах сарком базируется 
на таксанах и гемцитабине. Согласно клиническим ре-
комендациям был выбран режим GemTax (гемцитабин 
в дозе 675 мг / м2 внутривенно капельно в 1‑й и 8‑й дни + 
доцетаксел в дозе 75 мг / м2 внутривенно капельно в 8‑й день, 
курсы – каждые 3 нед) с поддержкой Г-КСФ.

С 22 декабря 2023 г. до момента написания статьи 
(апрель 2024 г.) проведены 5 курсов ХТ в запланированном 
режиме.

При контрольном обследовании после 4 курсов в мар-
те 2024 г. достигнута частичная регрессия. По данным 

Рис. 4. Компьютерная томография от 04.03.2022 (после 6 курсов, через 4,5 мес от начала терапии 1‑й линии): а – аксиальный срез. 
Артериальная фаза. В полости левого предсердия опухолевые массы перестали определяться; б – аксиальный срез. Венозная фаза. 
На брюшине опухолевые узлы сохраняются; при этом их количество и размеры уменьшились: размеры наиболее крупного – с 1,7 × 
1,0 см до 0,7 × 0,5 см (указан стрелкой); в – аксиальный срез. Венозная фаза. В области малого сальника лимфатические узлы пере-
стали определяться
Fig. 4. Computed tomography from 04.03.2022 (after 6 courses, 4.5 months after the start of the 1st therapy line): а – axial section. Arterial 
phase. In the left atrial cavity, tumor masses are undetectable; б – axial section. Venous phase. Tumor lesions persist on the peritoneum; their 
number and size decreased: the largest from 1.7 × 1.0  cm to 0.7 × 0.5  см (arrow); в  – axial section. Venous phase. Lymph nodes near  
the lesser omentum are undetectable

Рис. 5. Компьютерная томография от 19.10.2022 (через 12 мес от начала терапии 1‑й линии и 6 мес после ее завершения): а – ак-
сиальный срез. Артериальная фаза. В полости левого предсердия опухолевые массы не определяются; б – аксиальный срез. Венозная 
фаза. Данных, свидетельствующих об опухолевом поражении брюшины, не получено; в – аксиальный срез. Венозная фаза. В области 
малого сальника лимфатические узлы не определяются
Fig. 5. Computed tomography from 19.10.2022 (12 months after the start of the 1st therapy line and 6 months after its completion): а – axial 
section. Arterial phase. Tumor masses in the left atrium are undetectable; б – axial section. Venous phase. No data suggesting the presence  
of tumor lesions on the peritoneum were obtained; в – axial section. Venous phase. Lymph nodes near the lesser omentum are undetectable
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КТ от 21.03.2024 в полости левого предсердия размеры 
опухолевых масс уменьшились с 3,6 × 3,4 до 2,4 × 1,6 см 
(рис. 7, а); в области малого сальника ЛУ перестали опре-
деляться (рис. 7, б).

Таким образом, терапия 1‑й линии привела к полной 
регрессии опухоли на срок 13,7 мес. Последующему про-
грессированию заболевания способствовали исходно 
диссеминированный процесс и  отсутствие опций под-
держивающего лечения. На фоне терапии 2‑й линии до-
стигнута частичная регрессия. Выживаемость без про-
грессирования на  фоне 1‑й линии терапии (ВБП1) 
достигла 26 мес. Выживаемость без прогрессирования 
на фоне 2‑й линии терапии (ВБП2) составила 4+ мес. 

Срок от  установления диагноза до  написания статьи 
(апрель 2024 г.) – 32 мес. На протяжении всего периода 
лечения сохраняется удовлетворительное качество жиз-
ни. Одышка в настоящее время пациентку не беспокоит. 
Из  нежелательных явлений на  фоне лечения наиболее 
значимой была гематологическая токсичность различной 
степени.

Обсуждение
В доступной литературе описано менее 100 случа-

ев первичных остеосарком сердца [10–25]. Проведен-
ный нами анализ показал, что возраст больных на мо-
мент установления диагноза варьировал от 14 до 77 лет, 

Рис. 7. Компьютерная томография от 21.03.2024 (после 4 курсов, через 3 мес от начала терапии 2‑й линии): а – аксиальный срез. 
Артериальная фаза. В полости левого предсердия размеры опухолевых масс уменьшились с 3,6 × 3,4 до 2,4 × 1,6 см (указано стрел-
кой); б – аксиальный срез. Венозная фаза. В области малого сальника лимфатические узлы перестали определяться
Fig. 7. Computed tomography from 21.03.2024 (after 4 courses 3 months after the start of 2nd line therapy): а – axial section. Arterial phase. 
The size of tumor lesions in the left atrium decreased from 3.6 × 3.4 to 2.4 × 1.6 cm (arrow); б – axial section. Venous phase. Lymph nodes near 
the lesser omentum are undetectable

Рис. 6. Компьютерная томография от 08.12.2023 (через 26 мес от начала терапии 1‑й линии и 20 мес после ее завершения): а – ак-
сиальный срез. Артериальная фаза. В полости левого предсердия вновь обнаружены опухолевые массы (указаны стрелкой), которые 
также визуализируются в просветах верхней и нижней легочных вен; б – аксиальный срез. Венозная фаза. В малом сальнике вновь 
стали определяться лимфатические узлы размером до 0,5 см (указаны стрелкой)
Fig. 6. Computed tomography from 08.12.2023 (26 months after the start of the 1st therapy line and 20 months after its completion): а – axial 
section. Arterial phase. Tumor masses are again detected in the left atrial cavity (arrow) and additionally visualized in the inferior and superior 
pulmonary veins; б – axial section. Venous phase. Lymph nodes of size up to 0.5 cm are again detectable near the lesser omentum (arrow)
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обычно это было 4‑е десятилетие жизни [26]. У нашей 
пациентки опухоль была впервые диагностирована 
в возрасте 35 лет.

Конкретная распространенность первичной остео
саркомы сердца в  зависимости от  пола или  расы 
не определена c учетом редкости данной нозологии [9, 
19, 26].

Несмотря на то, что первичная остеосаркома серд-
ца может возникнуть в  любом его отделе [27–32], 
на основании метаанализа 53 случаев [9] установлено, 
что  наиболее часто опухоль располагается в  левом 
предсердии [12, 21–22], при этом типичная ее локали-
зация  – задняя стенка левого предсердия в области 
устьев легочных вен (это наблюдалось и у нашей па-
циентки).

Первичные опухоли сердца, в частности первичная 
остеосаркома сердца, проявляются широким спектром 
признаков и клинических симптомов, маскирующих-
ся под  различные сердечно-сосудистые заболевания 
(ишемическую болезнь сердца, хроническую сердеч-
ную недостаточность, пороки клапанов сердца (мит-
ральный стеноз), аритмии (трепетание или фибрилля-
ция предсердий) и  др.). Как  правило, клиническая 
картина обусловлена 4 основными механизмами: об-
струкцией кровотока и дисфункцией клапанов, что вы-
зывает появление симптомов сердечной недостаточ-
ности; локальной инвазией, приводящей к аритмии 
или выпоту в полости перикарда; эмболией фрагмен-
тами опухоли, а также неспецифическими симптома-
ми (лихорадкой, общей слабостью, недомоганием, 
потерей массы тела и др.).

Клинические проявления зависят в  основном 
от размера опухоли и ее локализации. Так, например, 
опухоль левого предсердия, имевшая место в нашем 
клиническом случае, может вызывать хроническую 
обструкцию на уровне митрального клапана и таким 
образом препятствовать венозному возврату в полость 
левого желудочка во время диастолы, что приводит 
к застою в малом круге кровообращения. В таких слу-
чаях наиболее частыми симптомами являются одыш-
ка, которая и была первоначальным и единственным 
симптомом у  нашей пациентки, а  также ортопноэ. 
При  развитии отека легких может присоединиться 
кашель с розовой пенистой мокротой.

Скорость и характер роста, рыхлость и инвазив-
ность также являются важными факторами, опре
деляющими клинические особенности. Первичные 
остеосаркомы сердца характеризуются высокой инва-
зивностью и  могут инфильтрировать миокард (что 
приводит к  аритмии), а  также перикард (что  сопро
вождается образованием перикардиального выпота 
и симптомами тампонады сердца).

Для обнаружения первичной остеосаркомы сердца 
существуют несколько методов визуализации, каждый 
из которых имеет свои преимущества. Основным ме-

тодом диагностики первичной остеосаркомы сердца 
является трансторакальная ЭхоКГ, которая позволяет 
определить локализацию, форму, размеры, подвиж-
ность внутрисердечного новообразования, его вза
имосвязь с  другими анатомическими структурами 
сердца, а также оценить функциональное состояние 
клапанного аппарата.

Для дальнейшей диагностики опухолей сердца ис-
пользуют КТ органов грудной клетки, позволяющую 
описать те характеристики опухолей сердца, которые 
не  удается полностью визуализировать при  ЭхоКГ. 
Компьютерная томография дает возможность обнару-
жить распространение опухоли в средостение, плевру, 
легкие, перикард и камеры сердца, что важно для вы-
работки тактики лечения и контроля за эффективно-
стью терапии.

В связи с отсутствием патогномоничных для пер-
вичной остеосаркомы сердца признаков и симптомов 
диагноз нашей пациентке был установлен на основа-
нии данных морфологии.

Основным гистологическим признаком первичной 
остеосаркомы сердца является формирование атипич-
ного остеоида, который может иметь вид как скопле-
ний, полей, переплетающихся тонких нитей (сетчатый 
остеоид), анастомозирующих между собой, образуя 
анастомозирующие микротрабекулы, так и тяжей или 
шаров гомогенного эозинофильного вещества, с не-
ровными контурами, нередко кальцифицирующихся, 
окруженных остеобластами. Последний вариант осте-
оида наблюдался в  опухоли у  нашей пациентки. 
При этом в разных участках одной и той же опухоли 
клеточные элементы характеризуются выраженным 
клеточным и ядерным полиморфизмом, могут иметь 
самую разнообразную форму – округлую, овальную, 
веретеноклеточную или полиэдрическую, с наличием 
гигантских одно- и многоядерных клеток. Все эти гис-
тологические признаки отмечались у нашей больной. 
Опухолевые клетки настолько разнообразны, что могут 
производить впечатление полиморфноклеточной сар-
комы, что и было в описываемом случае, когда при по-
вторном пересмотре гистологических препаратов кар-
тина интерпретирована как интимальная саркома.

При ИГХ-исследовании в случае первичной остео
саркомы сердца обычно выявляется положительная 
экспрессия SMA и vimentin, однако специфическим 
биомаркером дифференцировки остеобластов являет-
ся SATB2. Перечисленные иммунофенотипические 
признаки были обнаружены и в нашем случае.

Первичная остеосаркома сердца характеризуется 
большим пролиферативным индексом, определяющим 
ее высокую степень злокачественности, агрессивное 
течение и быстрое метастазирование. В представлен-
ном нами клиническом случае новообразование лево-
го предсердия было классифицировано как первичная 
остеосаркома G

3
, а Ki-67 составил 75 %.
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Дифференциальную диагностику первичной остео
саркомы сердца следует проводить, главным образом, 
с  недифференцированной саркомой, в  которой от-
сутствует атипичный остеоид, но при этом имеются 
коллагеновые волокна правильной формы, а  также 
с некоторыми саркомами, имеющими элементы остео
саркомы. К  ним относятся интимальная саркома 
с участками остеосаркомы (состоит из характерных 
недифференцированных веретенообразных клеток 
с различными атипией клеток и ядер и митотической 
активностью, расположенных в миксоидном матрик-
се и экспрессирующих MDM2, который в нашем слу-
чае был отрицательным как  при  ИГХ-, так и  при 
FISH-исследованиях) и дедифференцированная ли-
посаркома с элементами остеосаркомы (наряду с уз-
лом остеосаркомы должны быть участки высокодиф-
ференцированной липосаркомы).

Все вышесказанное позволило установить текущий 
морфологический диагноз. С точки зрения клиници-
ста, уточнение морфологии опухоли, безусловно, важ-
но, но  в  данном случае это имеет, скорее, академи
ческий интерес, поскольку режимы лекарственной 
терапии 1‑й и 2‑й линий для этих опухолей одинаковы. 
Вероятнее всего, детальная морфология может по-
влиять на выбор более поздних линий терапии, но это 
неподтвержденное предположение.

Относительно небольшое количество опублико-
ванных случаев первичной остеосаркомы сердца не по-
зволяет дать четкие рекомендации по выбору наилуч-
шего терапевтического подхода. Известно, что лечение 
данной патологии во многом зависит от локализации 
и размеров новообразования, а также от распростра-
ненности болезни.

Основной метод лечения первичной остеосаркомы 
сердца – хирургический. Задачей оперативного вме-
шательства является радикальное удаление опухоли, 
что в ряде случаев невыполнимо. Радикальность опе-
рации оказывает значительное влияние на прогноз 
заболевания [33].

Пятилетняя общая выживаемость (ОВ) и безреци-
дивная выживаемость при первичной остеосаркоме 
сердца составляют 33,5 и 6,3 % соответственно [9–10], 
что указывает на неблагоприятный прогноз. По дан-
ным некоторых авторов, медиана ОВ колеблется от 
6  до  25  мес [7–9]. При  этом P. J.  Zhang и  соавт. [34] 
в своем исследовании сообщили, что 4 из 17 пациентов 
умерли в течение 1 мес после операции, а наибольшая 
продолжительность жизни после хирургического вме-
шательства составила 131 мес.

Наиболее важным и решающим фактором, влия-
ющим на прогноз, является наличие отдаленных мета-
стазов. Сообщается, что среднее значение ОВ пациен-
тов с  метастазами составляет 5  мес по  сравнению 
с 15 мес у пациентов без метастазов (n = 34) [35].

До 80 % пациентов с первичной остеосаркомой серд-
ца уже имеют признаки отдаленного метастазирования 
на момент первичной диагностики. Наиболее распростра-
ненными локализациями отдаленных метастазов являют-
ся легкие, мягкие ткани (включая средостение) и кости. 
Описаны метастазы в головном мозге, щитовидной желе-
зе, печени, желудке, почках, надпочечниках, коже, мыш-
цах, а также на брюшине [10, 13, 34, 35]. Последнее про-
явление болезни имело место у нашей пациентки.

Отдаленные метастазы удаляют редко: только в тех 
случаях, когда есть надежда на полное удаление пер-
вичной опухоли.

С учетом редкой встречаемости первичной остео-
саркомы сердца оптимальный режим ХТ для пациен-
тов с диссеминированной болезнью неизвестен. Со-
гласно ограниченным данным многокомпонентная 
ХТ, возможно, более эффективна; активностью об-
ладают доксорубицин, ифосфамид, таксаны, гемци-
табин и цисплатин. H. Mhadgut и соавт. [11] на осно-
вании данных литературы считают, что  наиболее 
распространенной схемой лечения в 1‑й линии явля-
ется режим AI. У  нашей больной также в  качестве 
1‑й линии лекарственной терапии был успешно при-
менен режим AI (суммарно проведены 8 курсов): до-
стигнуты полный радиологический ответ опухоли 
на лечение и высокие показатели ВБП – 26 мес.

В качестве лекарственной терапии 2‑й линии мо-
жет рассматриваться режим GemTax (гемцитабин в до-
зе 675–900 мг / м2 в 1‑й и 8‑й дни + доцетаксел в дозе 
60–100 мг / м2 в 8‑й день) [11], который и проводится 
в настоящее время нашей больной. На фоне 2‑й линии 
лечения достигнута частичная регрессия, ВБП соста-
вила 4+ мес. Лечение продолжается.

Общая выживаемость пациентки на  момент на-
писания статьи (апрель 2024 г.) достигла 32+ мес.

Заключение
На сегодняшний день клинический опыт диагно-

стики и лечения первичной остеосаркомы сердца ми-
нимален. Существующие терапевтические подходы 
в большинстве случаев носят паллиативный характер. 
Совершенствование современных методов диагности-
ки и лечения данной нозологии, возможно, повлияет 
на прогноз заболевания.
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