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SUMMARY

Primary cardiac lymphomas are rare neoplasms. Secondary 

involvement of the heart by systemic lymphoma is well 

documented, but primary lymphomas of heart are extremely 

rare, accounting for 1 % of all cardiac tumors. Previously 

most cases were diagnosed by autopsy. With modern 

imaging technologies, early diagnosis and treatment is 

possible. We describe a case of primary cardiac lymphoma 

presented with chronic Budd-Chiari syndrome, portal 

hypertension, hypersplenism, vena cava superior syndrome 

and atrial fibrillation.
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Р Е Ф Е Р А Т

Первичные лимфомы сердца (ПЛС) относятся к редким опухолям. 

В то время как о вторичном поражении миокарда при лимфомах 

известно много, ПЛС крайне редки и составляют около 1 % всех 

первичных опухолей сердца. Ранее большинство случаев диагно-

стировалось только на аутопсии. При использовании современ-

ных диагностических методов исследования необходима ранняя 

диагностика и адекватная терапия. В статье представлен клини-

ческий случай первичной лимфомы сердца, проявляющийся хро-

нической формой синдрома Бадда—Киари с наличием портальной 

гипертензии и гиперспленизма, синдромом верхней полой вены, а 

также развитием фибрилляции предсердий.
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ВВЕДЕНИЕ

Опухоли сердца относятся к редким за-
болеваниям. Подавляющая часть опухо-
левых поражений сердца носит метаста-
тический характер. По данным одного из 
наиболее крупных исследований, вклю-
чающего 12 485 аутопсий при различ-
ных опухолях, частота метастатическо-
го поражения сердца составляет 1,23 %. 
Чаще всего в миокард метастазирует 
карцинома легких. Первичные опухоли 
сердца обнаруживаются еще реже, всего 
в 0,056 % случаев всех опухолей.1 Наи-
более часто встречающейся доброкаче-
ственной опухолью является миксома, 
тогда как злокачественное поражение 
сердечной мышцы обусловлено преи-
мущественно ангиосаркомой.2 К пер-
вичным лимфомам сердца (ПЛС) отно-
сят опухоли, изолированно поражающие 
только миокард и перикард и не имею-
щие признаков экстракардиального рас-
пространения. Вторичное поражение 
сердца при лимфомах хорошо извест-
но и изучено. Оно часто наблюдается в 
терминальной стадии и обнаруживает-
ся при аутопсии у 10 % пациентов, при-

чиной смерти которых был тот или иной 
вид лимфомы.3 ПЛС представляют со-
бой большую редкость. Они составляют 
только около 1 % всех опухолей сердца 
и 0,5 % экстранодальных лимфом. Муж-
чины и женщины заболевают одинако-
во часто. Возраст заболевших варьиру-
ет от 18 до 77 лет. Подавляющая часть 
лимфом сердца имеет В-клеточный фе-
нотип, хотя описаны и Т-клеточные ва-
рианты. Риск развития лимфом сердца 
значительно выше у иммунокомпроме-
тированных больных.4 К настоящему мо-
менту в литературе описано немногим 
более 80 ПЛС. В основном это разбор 
отдельных клинических случаев или ана-
лиз очень небольших групп пациентов, 
что еще раз указывает на редкость этой 
нозологии.3,5,6 Ниже представлены раз-
бор и обсуждение клинического наблю-
дения больного с ПЛС.

КЛИНИЧЕСКОЕ НАБЛЮДЕНИЕ

Пациент, 47 лет, в апреле 2008 г. после 
приема суррогатов алкоголя отметил 
появление темной мочи и желтушность 
кожных покровов. Был госпитализи-
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рован в инфекционную больницу с подозрением на острый 
гепатит. При обследовании выявлены гепатоспленомега-
лия, признаки портальной гипертензии в виде расширения 
портальной и селезеночной вен, нормохромная анемия (ге-
моглобин — 65 г/л), лейкопения — 2,3  109/л, тромбо-
цитопения — 121  109/л, ретикулоцитоз — 12 %. В фор-
муле крови палочкоядерный сдвиг до 11 %. В биохимическом 
анализе крови повышение активности аминотрансфераз в 
2 раза и уровня билирубина до 54 мкмоль/л за счет обеих 
фракций. Маркеры вирусных гепатитов отрицательные. Си-
туация была расценена как токсический гепатит. Проводи-
лась дезинтоксикационная терапия, приведшая к улучшению 
клинической симптоматики. По поводу изменений в крови 
был проконсультирован гематологом. Выдвинуто предпо-
ложение о наличии у больного аутоиммунной гемолитиче-
ской анемии, в связи с чем был назначен преднизолон в дозе 
1 мг/кг в день.

В мае 2008 г., спустя месяц от начала госпитализации, 
переведен в гематологический стационар. При физикаль-
ном исследовании обращали на себя внимание субиктерич-
ность кожных покровов и увеличение селезенки (+6 см из-
под реберной дуги). В общем анализе крови: нормохромная 
анемия (гемоглобин — 100 г/л), умеренная лейкопения — 
3,1  109/л без изменений в формуле крови, тромбоцито-
пения — 94  109/л, ретикулоцитоз — 2,7 %. В биохими-
ческом анализе крови: повышение уровня билирубина до 
54 мкмоль/л (норма 3–21 мкмоль/л) за счет непрямой фрак-
ции и активности лактатдегидрогеназы (ЛДГ) до 586 ЕД/л 
(норма 225–450 ЕД/л). Активность аминотрансфераз была 
в пределах нормы. При цитологическом исследовании кост-
ного мозга отмечалась умеренная гиперплазия эритроидно-
го ростка. Клетки эритроидного ряда составляли 33 % (нор-
ма 14,5–26,5 %). По данным УЗИ органов брюшной полости: 
увеличение печени с диффузным повышением эхогенности па-
ренхимы, спленомегалия (размеры селезенки 19,0  6,5 см), 
признаки портальной гипертензии в виде расширения ворот-
ной вены до 1,8 см. Проба Кумбса отрицательная. На осно-
вании результатов обследования был установлен диагноз 
Кумбс-отрицательной аутоиммунной гемолитической ане-
мии. Была продолжена терапия преднизолоном в дозе 1 мг/кг. 
Через 2 нед. уровень гемоглобина нормализовался (125 г/л), 
увеличилось количество тромбоцитов до 149  109/л. Паци-
ент был выписан с рекомендацией постепенной отмены пред-
низолона. Амбулаторно не наблюдался.

Повторно госпитализирован в конце декабря 2008 г. в 
связи с ухудшением состояния. В крови: снижение гемогло-
бина до 63 г/л, лейкопения — 1,8  109/л, тромбоцитопе-
ния — 80  109/л. При обследовании отмечались анало-
гичные исходным лабораторные признаки гемолитической 
анемии в виде ретикулоцитоза, повышения уровня билируби-
на за счет непрямой фракции, активности ЛДГ. Вновь была 
начата терапия преднизолоном, приведшая к повышению ге-
моглобина до 112 г/л. Однако на фоне лечения развился не-
купируемый пароксизм фибрилляции предсердий. Пациент 
был переведен в отделение кардиологии, где при эхокардио-
графии в полости правого предсердия выявлено опухоле-
вое образование размером 3,6  3,9 см, предположительно 
миксома (рис. 1). Наличие опухоли правого предсердия под-
тверждено при ангиографическом исследовании и КТ с кон-
трастированием (рис. 2 и 3).

При УЗИ органов брюшной полости выявлена гепатоме-
галия: косовертикальный размер правой доли — 19 см (нор-
ма — до 15 см), спленомегалия, расширение диаметра се-
лезеночной вены, т. е. признаки портальной гипертензии. 
Проведенное инструментальное исследование не обнаружило 
каких-либо других признаков опухолевого поражения. В пе-

Рис. 3. Компьютерная томография с контрастированием. Объемное 
образование в полости правого предсердия с признаками частичного 
блока верхней полой вены:
ВПВ — верхняя полая вена; А — аорта; ПП — сохранившаяся часть по-
лости правого предсердия; ОП — опухоль

Рис. 1. Эхокардиографические признаки опухолевого образования в по-
лости правого предсердия:
ПП — правое предсердие; ЛП — левое предсердие; ОП — опухоль

Рис. 2. Вентрикулография. Опухолевое образование в правом предсердии:
ПП — сохранившаяся полость правого предсердия; ОП — опухоль
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КЛИНИЧЕСКАЯ ОНКОГЕМАТОЛОГИЯ

риод пребывания в кардиологическом отделении у больного 
стали развиваться и постепенно нарастать клинические при-
знаки синдрома верхней полой вены в виде отека лица, пра-
вой верхней конечности, расширения венозной сети на гру-
ди и осиплости голоса. 2.03.2009 г. выполнено оперативное 
вмешательство по удалению опухоли правого предсердия. Во 
время операции в просвете правого предсердия обнаружены 
опухолевые массы, сосредоточенные в верхних 3/4 предсер-
дия. Межпредсердная перегородка инфильтрирована опухо-
лью. Просвет верхней полой вены закрыт экзофитно расту-
щими массами. Опухолевые массы были удалены, передняя 
стенка правого предсердия иссечена и замещена заплатой из 
перикарда (рис. 4 и 5).

При морфологическом исследовании обнаружена ин-
фильтрация кардиомиоцитов опухолевыми клетками (рис. 6). 
При иммуногистохимическом исследовании установлено, что 
ткань опухоли представлена диффузной В-крупноклеточной 
лимфомой (рис. 7).

В послеоперационном периоде развились осложнения в 
виде перфоративных язв ободочной кишки с перитонитом и 
сепсисом. Язвенному поражению кишечника, по всей види-
мости, способствовали длительно существующая порталь-
ная гипертензия, ишемия сосудов брюшной полости в период 
операции, предшествующий прием кортикостероидных гор-
монов. Предпринятое хирургическое вмешательство и про-
водимая антибактериальная терапии оказались безуспешны, 
пациент скончался. При аутопсийном исследовании обнару-

жена опухолевая инфильтрация миокарда межпредсердной 
перегородки. В ткани печени и селезенки венозное полнокро-
вие без опухолевой инфильтрации, в других паренхиматозных 
органах и лимфоузлах признаков специфического поражения, 
характерных для лимфомы, не обнаружено, что подтвержда-
ет диагноз ПЛС.

ОБСУЖДЕНИЕ И ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Как уже отмечалось, ПЛС относится к крайне редко встре-
чающимся заболеваниям. Клинические проявления этой 
опухоли значительно варьируют и зависят от ее локали-
зации в полостях сердца. Наиболее частые клинические 
симптомы — нарушение ритма, перикардиальный вы-
пот, одышка, недостаточность кровообращения.7-9 Реже в 
картине заболевания доминирует синдром верхней полой 
вены и эмболия ветвей легочной артерии.10,11 Безуслов-
но, весь этот симптомокомплекс неспецифичен для ПЛС и 
может наблюдаться при любом опухолевом или тромботи-
ческом поражении камер сердца. По имеющимся данным 
литературы, при ПЛС наиболее часто поражается пра-
вое предсердие.3,7-29 В 75 % случаев в патологический про-
цесс вовлекается более одной камеры сердца.2 Подобное 
сочетание позволяет, по крайней мере, заподозрить по-
ражение сердца лимфомой. Подавляющее большинство 
ПЛС представлено диффузной В-крупноклеточной лим-
фомой.7-9,11,13-15,17,18,28 В редких сообщениях ПЛС относят-
ся к лимфатическим опухолям с Т-клеточным фенотипом.6 

Рис. 7. Опухолевый инфильтрат с интенсивной мембранной экспресси-

ей клетками опухоли антигена CD20. Иммуноферментный метод

Рис. 4. В непосредственной близости с коагулятором устье верхней по-

лой вены и инфильтрированное ушко правого предсердия

Рис. 5. Наибольший фрагмент удаленной опухоли

Рис. 6. Опухоль сердца. Диффузная В-крупноклеточная лимфома. 

Опухолевые клетки инфильтрируют кардиомиоциты. Окраска гематок-

силином и эозином
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В данном клиническом случае несомненный интерес пред-
ставляет не сама нозологическая принадлежность опухо-
ли, а динамика клинических и лабораторных симптомов за-
болевания, демонстрирующих различные терапевтические 
маски. Механизм их развития представляется следующим 
образом.

При поступлении в инфекционный стационар и после-
дующем обследовании в гематологическом отделении была 
впервые выявлена гепатоспленомегалия с признаками пор-
тальной гипертензии, которая была расценена как проявле-
ние токсического гепатита. Изменения в крови трактовались 
как аутоиммунная гемолитическая анемия (ретикулоци-
тоз, повышение уровня билирубина, активности ЛДГ, ги-
перплазия эритроидного ростка в костном мозге). Лейко- и 
тромбоцитопения могли укладываться в картину гиперспле-
низма при синдроме портальной гипертензии. Отчетливая 
положительная динамика лабораторных показателей по-
сле назначения преднизолона косвенно указывала на гемо-
литический характер анемии, хотя ее аутоиммунная приро-
да не была убедительно доказана, поскольку проба Кумбса 
была отрицательная. После развития у больного фибрилля-
ции предсердий и обнаружения опухоли предсердия ретро-
спективно данную клиническую ситуацию можно охаракте-
ризовать как хроническую форму синдрома Бадда—Киари, 
обусловленную частичной окклюзией опухолью устья ниж-
ней полой вены с повышением в ней давления, постепенным 
развитием портальной гипертензии и гиперспленизма. В ли-
тературе описаны случаи развития синдрома Бадда—Киари 
в результате обтурации устья нижней полой вены при миксо-
ме, локализующейся в правом предсердии.30,31 Хроническая 
форма синдрома Бадда—Киари в отличие от острой, при ко-
торой доминирует быстрое увеличение печени с формиро-
ванием асцита, длительное время протекает бессимптомно 
и проявляется только увеличением печени. В этом клини-
ческом примере можно предположить именно такое разви-
тие. Почему терапия преднизолоном привела к улучшению 
гематологических показателей, т. е. к уменьшению симпто-
мов гиперспленизма? Можно предположить, что диффузная 
В-крупноклеточная лимфома, как и любая другая лимфати-
ческая опухоль, на начальном этапе сократилась после те-
рапии преднизолоном и частично освободила устье нижней 
полой вены, что привело к уменьшению в ней давления, а со-
ответственно, к частичному регрессу портальной гипертен-
зии и гиперспленизма. Такое развитие событий представля-
ется наиболее вероятным.

Относительно лечения ПЛС нет единого мнения ввиду 
малого количества наблюдений и, как правило, поздней диа-
гностики. В подавляющем большинстве случаев проводилась 
хирургическая резекция опухоли с последующей химиотера-
пией. Однако в исследовании A. F. Nascimento и соавт. у 2 па-
циентов была выполнена биопсия опухоли без последующей 
ее резекции. В обеих ситуациях была назначена химиотера-
пия по схеме СНОР, которая обеспечила длительную ремис-
сию (120 и 192 мес. соответственно на момент публикации 
работы).3 Вопрос о том, может ли распад опухоли как таковой 
или после назначения химиотерапии привести к эмболии вет-
вей легочной артерии или аорты, остается открытым. Слу-
чаи опухолевой эмболии при ПЛС описаны в литературе.11 
По всей видимости, в каждом случае вопрос тактики лечения 
должен решаться индивидуально, принимая во внимание со-
матический статус пациента, объем и степень распростране-
ния опухоли, ее резектабельность, а также возможность ока-
зания адекватной специализированной помощи.
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