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Саркомы сердца являются редкими первичными злокачественными новообразованиями сердца. Данная патология 
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Cardiac sarcomas are rare primary malignant tumors of the heart. This pathology is predominantly observed in young 
working-age patients between the ages of 30 and 50 and is characterized by quick progression, aggressive growth, 
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and classification of cardiac sarcomas.
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Введение
Саркомы сердца, как и лимфомы сердца, являются 

первичными злокачественными новообразованиями  
и встречаются примерно в 2/3 случаев [1]. В структуре 
всех первичных опухолей сердца доля этой патологии 
составляет около 10 %. Несмотря на относительно низ-
кую распространенность, данный вид новообразований 
отличается высокой агрессивностью: быстрым ростом, 
прорастанием в миокард, клапаны и перикард. Кроме 

того, интрамуральные саркомы небольших размеров 
трудно выявить при стандартной трансторакальной 
эхокардиографии, а клинические проявления часто ми-
микрируют под другие кардиальные патологии: сердеч-
ную недостаточность или аритмии, перикардит, что 
приводит к поздней диагностике. Также стоит отметить, 
что саркомы сердца поражают социально активную 
группу пациентов в возрасте 30–50 лет, что отражает 
социально-экономическую значимость вопроса.

https://creativecommons.org/licenses/by/4.0/
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В статье представлены краткая история кардиоон-
кологии, эпидемиологические данные, а также описа-
ны различные виды сарком сердца: ангиосаркома, 
фибросаркома, рабдомиосаркома, лейомиосаркома, 
липосаркома, остеосаркома, синовиальная и недиф-
ференцированная плейоморфная саркомы.

История кардиоонкологии
До появления визуализирующих методов исследо-

вания сердца и разработки операций на открытом 
сердце опухоли данной локализации не диагностиро-
вали in vivo, что зачастую приводило к смерти больно-
го. Первое посмертное описание новообразования 
сердца датируется 1559 г., когда итальянский хирург 
Маттео Реалдо Коломбо (Realdo Colombo) в своем тру-
де “De Re Anatomic” сообщил: «Я увидел солидную 
опухоль в левом желудочке кардинала… большую, как 
яйцо…». В 1945 г. Иван Майхайм (Ivan Mahaim) опуб-
ликовал первую книгу об опухолях сердца [2], в которой 
содержались посмертные патолого-анатомические ис-
следования и литературный обзор по теме. 

Несколько лет спустя, в 1951 г., H.P. Goldberg и соавт. 
впервые обнаружили миксому левого предсердия («полип 
сердца») с помощью ангиографии [3]. Еще через несколь-
ко лет, в 1954 г., C. Craford выполнил резекцию миксомы 
с использованием методики искусственного кровообра-
щения [4]. В 80-х годах ХХ века в клиническую практику 
была внедрена неинвазивная визуализация. Это стало 
переломным моментом: применение эхокардиографии 
(Эхо-КГ), компьютерной (КТ) и магнитно-резонансной 
(МРТ) томографий привело к совершенствованию диа-
гностики и лечения пациентов с патологией сердца. Вы-
явление заболеваний сердца при возникновении первых 
симптомов или случайно, в ходе обследования сопутст-
вующей патологии в грудной клетке, стало рутинным.

Эпидемиологические данные: общие сведения
До недавнего времени сведения о распространен-

ности новообразований сердца основывались на па-
толого-анатомических заключениях. В клинике Мейо 
(США) в период с 1915 по 1930 г., согласно результатам 
вскрытий, первичные опухоли сердца выявлены  
у 0,05 % пациентов. Позже эта клиника стала специ-
ализированным кардиохирургическим центром,  
и с 1954 по 1970 г. частота встречаемости первичных 
опухолей возросла до 0,17 % [5]. K.Y. Лам и соавт.  
с 1972 по 1991 г. провели 12 485 аутопсий [6]. Авторы 
выявили, что частота первичных новообразований 
сердца составила 0,056 %, а вторичных – 1,23 %. Таким 
образом, можно сделать вывод, что статистические 
данные зависят от исторического промежутка времени, 
а также места проведения исследования.

По результатам анализа данных аутопсий патолого-
анатомической службы итальянского Падуанского 
университета, проведенного с 1967 по 1976 г., соотно-

шение первичных и вторичных опухолей сердца со-
ставило приблизительно 1:20 [7]. На 7460 аутопсий 
пришелся 1181 случай злокачественных новообразова-
ний. При этом распространенность первичных опухолей 
составила 1 случай на 2000 аутопсий, вторичных –  
1 случай на 100 вскрытий.

В период с 1970 по 2004 г. анализ проводился уже 
на основании биопсийного материала (91 % случаев), 
что наглядно демонстрирует намного более высокую 
курабельность новообразований сердца в настоящее 
время, за исключением первичных злокачественных 
опухолей [7, 8]. Самым распространенным первичным 
злокачественным новообразованием среди сарком ока-
залась лейомиосаркома. Среди больных преобладали 
мужчины (соотношение мужчин и женщин – 1,3:1); 
средний возраст пациентов составил 51 год. По данным 
литературы, частота возникновения злокачественных 
новообразований может быть зарегистрирована с опре-
деленной долей погрешности, которая составляет до 
30 %. Следует учитывать, что статистические показате-
ли получены на основании сведений высокоспециали-
зированных центров, куда для получения экспертного 
заключения обращаются самые тяжелые пациенты  
и больные с неуточненным диагнозом [9].

Саркомы сердца
Саркомы могут как располагаться внутри полостей 

камер сердца, имитируя миксому, так и прорастать в стен-
ках сердца. Зачастую опухоли выявляют случайно при 
проведении Эхо-КГ или в ходе обследования при наличии 
обструкции, эмболии и общих симптомов онкологиче-
ского процесса (снижение массы тела, интоксикация, 
анемия, увеличение скорости оседания эритроцитов  
и проч.). Эта классическая триада симптомов описана  
I. Mahaim [2], в большей степени она отражает внутри-
полостную локализацию опухоли при миксомообразном 
типе саркомы. При внутристеночном росте опухоли ре-
гистрируют аритмии и нарушения проводимости разной 
степени.

Диагностика сарком сердца основывается на тесном 
междисциплинарном сотрудничестве и использовании 
Эхо-КГ, МРТ, КТ и интраоперационной диагностики. 
Патолого-анатомическое исследование удаленной опу-
холи сердца проводится в обязательном порядке для уста-
новления ее гистологического типа. Интраоперационная 
морфологическая диагностика позволяет быстро опреде-
лить тактику дальнейшего хирургического лечения. Для 
планирования хирургического вмешательства важны 
также классификация в зависимости от локализации 
(предсердия vs желудочки), степень инвазии и распро-
страненность процесса, но приблизительно у 60 % паци-
ентов опухоль оказывается нерезектабельной.

Саркома является типом рака, развивающимся  
в соединительных тканях организма, и может возникнуть 
практически в любой части организма. Саркомы делятся 
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на 2 большие категории: саркомы мягких тканей  
и саркомы костей. Кроме того, существует еще одна ка-
тегория редких сарком – недифференцированные кру-
глоклеточные опухоли, которые могут развиваться  
и в мягких тканях, и в костях. В зависимости от гистоло-
гического типа опухоли по классификации Всемирной 
организации здравоохранения (2020) выделяют несколь-
ко ключевых подтипов сарком: ангиосаркомы (наиболее 
агрессивные), лейомиосаркомы, недифференцирован-
ные саркомы и др. [10]. Национальная федерация цен-
тров борьбы с раком (Fédération Nationale des Centres 
de Lutte Contre le Cancer, FNCLCC) разработала класси-
фикацию сарком [10, 11], которая широко используется 
в мировой клинической практике для определения сте-
пени злокачественности опухолей мягких тканей, вклю-
чая саркомы сердца. Эта система основана на 3 гистопа-
тологических критериях: степени дифференцировки 
опухоли, ее митотической активности и доле некроти-
зированной ткани. В кардиоонкологии данная класси-
фикация помогает спрогнозировать течение болезни 
(агрессивность, риск метастазирования) и определить 
тактику лечения (хирургическое иссечение опухоли, хи-
мио- или лучевая терапия).

Рассмотрим следующие встречающиеся виды сар-
ком сердца:

• ангиосаркому;
• синовиальную саркому;
• лейомиосаркому;
• остеосаркому;
• фибросаркому;
• рабдомиосаркому;
• липосаркому;
• недифференцированную плейоморфную саркому 

(злокачественную плеоморфную фиброзную ги-
стиоцитому).

Ангиосаркома сердца
Ангиосаркома является наиболее часто встречае-

мой злокачественной опухолью сердца, которая раз-
вивается из эндотелиальных клеток. В основном она 
возникает у пациентов 40 лет, но может манифестиро-
вать в любом возрасте. Ангиосаркома сердца чаще 
встречается у мужчин. Она локализуется в основном  
в полости правого предсердия, однако может развиться 
в любой из камер сердца, в том числе в перикарде.

Для ангиосаркомы характерны такие симптомы, 
как болевой синдром в области груди, снижение массы 
тела, лихорадка, аритмии наджелудочкового типа, вы-
пот в полости перикарда, сердечная недостаточность. 
Также не редкостью являются анемия и коагулопатия. 
Опухоль активно метастазирует, в первую очередь  
в легкие и лимфатические узлы средостения.

При визуальном осмотре макроскопически ангио-
саркома выглядит как коричневое интрамуральное доль-
чатое образование, которое сращено со стенкой сердеч-
ной мышцы и перикардом. Опухоль может затрагивать 
близлежащие магистральные сосуды и клапаны.

В ходе ЭхоКГ отмечаются неоднородная эхоген-
ность образования, наличие выпота в полости пери-
карда и высокая степень васкуляризации опухоли. При 
обнаружении ангиосаркомы необходимо выполнить 
КТ с внутривенным контрастированием или МРТ. Эти 
исследования позволяют более четко определить сте-
пень инвазии опухоли в окружающие ткани и выявить 
наличие регионарных и отдаленных метастазов.

Синовиальная саркома сердца
Синовиальная саркома сердца вопреки своему на-

званию не развивается из синовиальной оболочки. 
Чаще всего она локализуется в перикарде и предсер-
диях (рис. 1). При макроскопической оценке, визуально 

Рис. 1. Эхокардиография. Синовиальная саркома перикарда с прорастанием опухоли в миокард передней и боковой стенок левого 
желудочка: а – парастернальная позиция, длинная ось левого желудочка; б – парастернальная позиция, короткая ось левого желу-
дочка; в – апикальная четырехкамерная позиция. В полости перикарда визуализируется объемное новообразование (указано стрел-
ками), прилегающее к нижней, боковой и передней стенкам левого желудочка (на протяжении) и левому предсердию. ЛЖ – левый 
желудочек; ЛП – левое предсердие
Fig. 1. Echocardiography. Synovial sarcoma of the pericardium with tumor growth into the myocardium of the anterior and lateral walls  
of the left ventricle: а – parasternal position, long axis of the left ventricle; б – parasternal position, short axis of the left ventricle; в – apical 
four-chamber position. A space-occupying lesion (arrows) is visualized in the pericardial cavity neighboring the inferior, lateral and anterior 
walls of the left ventricle (along the length) and left atrium. LV – left ventricle; LA – left atrium
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синовиальная саркома плотная, белого цвета, с элемен-
тами некроза и геморрагий.

Диагноз устанавливается на основе данных моле-
кулярно-биологических исследований, направленных 
на выявление специфичных для синовиальной сарко-
мы маркеров. Прогноз при этом заболевании крайне 
неблагоприятный.

Лейомиосаркома сердца
Лейомиосаркома сердца развивается из клеток 

гладкой мышечной ткани. Чаще всего данная пато-
логия встречается у пациентов старше 40 лет. Доля 
лейо миосарком среди сарком сердца составляет 10 %. 
Данная опухоль чаще всего локализуется в области 
левого предсердия (внешне напоминает миксому)  
и в области легочной артерии, что может сопрово-
ждаться клинической картиной тромбоэмболии ле-
гочной артерии. Визуально лейомиосаркома плотная, 
неоднородной консистенции, с неровной поверхно-
стью, серого цвета.

Для верификации гистологического типа опухоли 
используют иммуногистохимический анализ, в ходе ко-
торого получают реакцию на типичные для лейомиосар-
комы десмин и актин. Течение опухоли довольно агрес-
сивное, отдаленный прогноз неблагоприятный.

Остеосаркома сердца
Остеосаркома сердца чаще всего встречается у па-

циентов 40 лет. На ее долю приходится менее 10 % всех 
первичных сарком сердца [12]. Чаще всего опухоль 
располагается в левом предсердии и может имитиро-
вать миксому (рис. 2). В ряде случаев на момент обна-
ружения остеосаркома уже имеет метастазы или про-
растает в близлежащие структуры.

Клинические проявления остеосаркомы неспеци-
фичны, зависят от расположения опухоли и наличия 
обструкции. При массивном росте и обструкции  
на уровне митрального клапана возможно появление 
одышки как маркера застойных явлений в малом круге 
кровообращения. При прорастании в миокард и про-
водящие пути сердца основным клиническим симпто-
мом являются аритмии. 

Фибросаркома сердца
Фибросаркома встречается не так часто, как другие 

злокачественные опухоли сердца: до 5 % клинических 
наблюдений. Наиболее типичная локализация фибро-
саркомы – левое предсердие. Зарегистрированы пе-
рикардиальные варианты фибросаркомы, которая 
может походить на мезотелиому.

Клинические проявления фибросаркомы неспеци-
фичны и зависят от степени и характера ее роста, раз-
меров и локализации. Одним из вариантов фибросар-
комы сердца является миксоидная фибросаркома, 
которую порой ошибочно описывают как злокаче-
ственный вариант миксомы. В настоящее время мик-
сосаркому относят к миксофибросаркомам мягких 
тканей внесердечной локализации.

Прогноз при верификации фибросаркомы неутеши-
тельный: в среднем выживаемость не превышает 6 мес.

Рабдомиосаркома сердца
Рабдомиосаркома сердца – опухоль кардиомиоци-

тарного происхождения. При росте она редко высту-
пает в полость сердца, располагается интрамурально 
в стенке предсердий и желудочков. Чаще всего рабдо-
миосаркома сердца развивается у пациентов молодого 
возраста, преимущественно у мужчин.

Рис. 2. Эхокардиография: а – апикальная четырехкамерная позиция; б – апикальная двухкамерная позиция. Саркома левого предсердия 
с инфильтрацией стенки левого предсердия. В полости левого предсердия визуализируется округлое образование (указано стрелка-
ми) без признаков обс трукции, исходящее из устья левой легочной вены. ЛЖ – левый желудочек; ЛП – левое предсердие
Fig. 2. Echocardiography: а – apical four-chamber position; б – apical two-chamber position. Sarcoma of the left atrium with infiltration  
of the left atrium wall. A round lesion (arrows) without signs of obstruction growing from the ostium of the left pulmonary vein is visualized 
in the left atrium. LV – left ventricle; LA – left atrium

 а б

ЛЖ / LV ЛЖ / LV

ЛП / LA

ЛП / LA
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Клиническая картина рабдомиосаркомы сердца 
характеризуется нарушением сердечной проводимости, 
перикардиальным выпотом, одышкой и метастазиро-
ванием в регионарные лимфатические узлы.

Липосаркома сердца
Липосаркома сердца встречается довольно редко. 

Данная опухоль локализуется, как правило, в левом пред-
сердии, имитируя миксому, чем объясняется схожесть 
клинической симптоматики этих патологий. Липосар-
кома состоит из липобластов, содержащих в цитоплазме 
жировые вакуоли. Макроскопически имеет желтый 
цвет, мягкую консистенцию. 

В сердце встречаются липосаркомы 2 типов: мик-
соидного и плеоморфного.

Прогноз при данной патологии неблагоприятный: 
средняя выживаемость составляет 6–11 мес после уста-
новления диагноза и зависит от стадии заболевания. 
При метастазировании (в легкие, мозг, печень) вы-
живаемость  снижается (до нескольких месяцев).

Недифференцированная плейоморфная 
саркома (злокачественная плеоморфная 
фиброзная гистиоцитома) сердца
Диагноз «злокачественная плеоморфная фиброз-

ная гистиоцитома» устанавливают только в том случае, 
когда нельзя идентифицировать специфичность диф-
ференцировки опухолевых клеток. Чаще всего данная 
опухоль локализуется в левом предсердии. Недиффе-
ренцированная плейоморфная саркома может выгля-
деть подобно миксоме и иметь аналогичные клини-
ческие проявления. Недифференцированная плейо- 
морфная саркома редко метастазирует в окружающие 
ткани. Она представляет собой образование белого 
цвета с неровной поверхностью, плотной консистен-
ции. В ходе гистологического исследования опреде-

ляются недифференцированные мезенхимальные 
клетки.

Прогноз при недифференцированной плейоморф-
ной саркоме неблагоприятный. Для этой опухоли ха-
рактерно местное рецидивирование.

Заключение
Несмотря на то что первые посмертные описания 

новообразований сердца датируются XVI в., более се-
рьезные научные труды, посвященные этой патологии, 
появились в XX в. Совершенствование методов визу-
ализации (использование МРТ, позитронной эмисси-
онной томографии, совмещенной с КТ) позволило 
улучшить диагностику сарком сердца, ранее считав-
шихся казуистикой. До разработки современных про-
токолов лечения в кардиоонкологии, включающих 
хирургическое вмешательство и специфическое про-
тивоопухолевое лечение, медицина прошла сложный 
путь, но проблема остается актуальной из-за редкости 
и агрессивности заболевания.

Описания отдельных клинических случаев могут 
помочь восполнить пробелы в общей картине сарком 
сердца, поскольку в связи с низкой встречаемостью 
данной патологии затруднены проведение масштабных 
многоцентровых исследований и накопление клини-
ческих статистических данных. Несмотря на совер-
шенствование диагностики и классификации, раннее 
выявление и лечение сарком сердца остаются самыми 
сложными проблемами кардиоонкологии. Позднее 
установления диагноза, отсутствие патогномоничных 
клинических симптомов, повышение эффективности 
лечения и улучшение показателей выживаемости яв-
ляются важными вопросами, для решения которых 
необходимы дальнейшие исследования и совместные 
усилия специалистов смежных отраслей: кардиологов, 
онкологов и кардиохирургов.
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