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Рис. 1. А – Вид вшитых ксеноперикардиальных заплат в зону некоронарного и правого коронарного 
секторов корня аорты. Б – этап имплантации механического протеза в аортальную позицию
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Рис. 2. А – вид имплантированного протеза в корне аорты. Б – Реконструкция восходящего отдела 
аорты встречными ксеноперикардиальными заплатами
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ления на аортальном клапане (20 мм рт.ст, 
12 мм рт.ст, соответственно), тенденция 
к регрессии гипертрофии миокарда ЛЖ 
(ЗСЛЖ – 17 мм, МЖП – 15 мм). Функция 
механического протеза не нарушена.

Больная продолжает находиться под 
динамическим наблюдением.

Таким образом, модифицированная 
методика по Yamaguchi является гемоди-
намически эффективным и надежным 
способом расширяющей пластики узкого 
корня аорты. Соотношение ППТ пациен-
та и физических параметров импланти-
рованного аортального протеза должно 
лежать в основе принципа индивидуаль-
ного подбора ИКС конкретному боль-
ному непосредственно перед операцией 
для предупреждения развития синдрома 
НПКП и связанных с ним осложнений в 
послеоперационном периоде. Расшире-
ние корня аорты в модификации Yam-
aguchi позволяет корригировать порок 
путем замещения клапана механическим 
протезом адекватного размера.

Ранний послеоперационный период 
протекал гладко, больная выписана в удо-
влетворительном состоянии на 14 сутки 
после операции. Операция гемодинами-
чески эффективна.

 Трансторакальное ЭхоКГ исследо-
вание выполнялось при выписке и через 
6 месяцев после операции. По данным 
ЭхоКГ в динамике определяется снижение 
максимального и среднего градиентов дав-
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Нарушения ритма сердца у детей 
могут быть связаны с врожденной или 
приобретенной патологией сердца, в том 
числе – с внутрисердечными новообразо-
ваниями [4]. Мы наблюдали пациентку с 
суправентрикулярной аритмией, спрово-

цированной опухолью сердца при тубе-
розном склерозе. 

Приводим описание наблюдения.
Пациентка Д., 2,5 г., направлена в 

ДКДЦ на кардиологическую консульта-
цию по поводу аномальных образований 
сердца. Ребенок от 2-й нормально про-
текавшей беременности и родов. На 23 
неделе гестации выполнена фетальная 
эхокардиография – обнаружена эхопо-
зитивная структура в левом желудочке 
диаметром 2 мм, однако без компроме-
тации сердечной деятельности. После 
рождения в возрасте 5 мес. впервые диа-
гностированы нарушения ритма сердца: 
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частые одиночные суправентрикулярные 
экстрасистолы (до 19 000–20 000 в сутки), 
парные экстрасистолы, пароксизмы над-
желудочковой тахикардии, зарегистриро-
ванные при Холтеровском мониториро-
вании (ХМ) (рис. 1). 

При ЭХОКГ, выполненной в ведом-
ственной поликлинике по месту работы 
родителей, какой-либо патологии сердца 
не выявлено. По поводу суправентрику-
лярной аритмии в течение нескольких 
месяцев получала лечение финлепсином-
ретард, препаратами нейрометаболиче-
ского, кардиотрофического и мембра-
ностабилизируюшего ряда (энцефабол, 
элькар, кудесан, ксидифон), однако с 
незначительным результатом. Отмечено 
лишь уменьшение количества экстраси-
стол (до 7000) и отсутствие пароксизмов 
тахикардии.

При очередной ЭХОКГ в 1 г. 9 мес., 
через 2 мес. после летнего отдыха с интен-
сивной инсоляцией, обращено внимание 
на объемное образование в левом желу-
дочке 8х8 мм. Однако при консультации 
в кардиохирургическом центре это обра-
зование расценено как артефакт. 

При обследовании в ДКДЦ наряду 
с левожелудочковым, выявлено допол-
нительное новообразование в правом 
предсердии 19х16 мм, суживающее ус-
тье верхней полой вены и затрудняю-
щее приток крови в правое предсердие 
(рис. 2). 

Кроме того, у ребенка выявлены 
участки характерной депигментации 
кожи, которые наряду с опухолью сердца 
свидетельствовали о возможном наличии 
туберозного склероза. В связи с этим про-
ведены дополнительные обследования 
– МРТ головного мозга, УЗИ почек, ис-
следование глазного дна, подтвердившие 
данное заболевание. Поражения почек 
или органов зрения не выявлено, однако в 
головном мозге обнаружены диффузные, 
билатерально расположенные туберсы (8 
единиц) в субкортикальных отделах лоб-
но-теменных регионов.

В связи с прогрессированием су-
правентрикулярной аритмии (общее 
суточное количество экстрасистол уве-
личилось до 15 000, повторные пароксиз-
мы суправентрикулярной тахикардии) 
пациентка вновь направлена в НЦССХ 
им. Бакулева РАМН, где 27.01.06 выпол-
нена операция удаления опухоли правого 
предсердия (1,8×1,6 см) с шовной пласти-
кой трикуспидального клапана и пласти-
кой заплатой стенки правого предсердия 
(проф. К.В. Шаталов). Гистологическое 
заключение по опухоли – рабдомиома 
(рис. 3). 

Рис. 1. Данные Холтеровского мониторирования у пациентки Д. Вверху – частая суправентрикулярная 
экстрасистолия; внизу – пароксизм суправентрикулярной тахикардии

Рис. 2. Эхокардиограммы пациентки Д. А – объемное образование 9×10 мм в области верхушки  
левого желудочка; Б – объемное образование 19×16 мм в устье верхней полой вены  
(помечены курсорами)
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Послеоперационное течение без 
осложнений. При ХМ через месяц по-
сле операции суточная частота одиноч-
ных экстрасистол составила не более 
400, зарегистрированы редкие эпизоды 
предсердного ритма. При обследовании 
в возрасте 7 лет 8 мес. экстрасистолы не 
выявляются, размеры опухолевидного 
образования в левом желудочке сохра-
няются прежними, в правом предсердии 
артефактов нет (рис. 4).

Обсуждение
Классическое описание туберозного 

склероза включает задержку умственного 
развития, судороги и «adenoma sebaceum» 
[3]. В основе заболевания лежат мутации 
двух генов. Первый из них находится на 
длинном плече 9 хромосомы и ответстве-
нен за белок гамартин. Второй – на корот-
ком плече 16 хромосомы и ответственен 
за белок туберин. Функция данных генов, 
относящихся к тумор-супрессорным, 
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Рис. 3. Макропрепарат удаленной рабдомиомы сердца

Рис. 4. Эхокардиограммы пациентки Д. через 5 лет 3 мес. после операции. А – сохраняется объемное 
образование 9х10 мм в области верхушки левого желудочка (отмечено стрелкой); Б – объ-
емных образований в правом предсердии нет
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заключается в регулировке роста и диф-
ференцировки клеток. Основные фе-
нотипические проявления туберозного 
склероза практически одинаковы, сопро-
вождаются образованием множествен-
ных гамартом и не зависят от «задей-
ствованного» гена. Вероятно, это связано 
с тем, что гамартин и туберин участвуют 
во внутриклеточных процессах совмест-
но или на рядом расположенных этапах 
[12]. Вследствие гонадного мозаицизма 
больной ребенок может родиться у фено-
типически нормальных родителей. Риск 
рождения второго ребенка с туберозным 
склерозом повышается до 2–3%. 

Клиническая симптоматика при ту-
берозном склерозе складывается из по-
ражений различных органов, в основном 
– головного мозга, почек, сердца, кожных 
покровов. Под наблюдение врача дети 
чаще всего попадают в связи с патологи-
ей центральной нервной системы, про-
являющейся судорожными припадками 
и нарушениями интеллектуального раз-

вития. В нашем наблюдении, несмотря 
на наличие туберсов в головном мозгу, 
судорожных припадков не отмечалось; 
психомоторное развитие было удовлет-
ворительным. Основным проявлением 
заболевания были нарушения ритма, 
спровоцированные опухолью сердца.

Поражение сердца в виде доброка-
чественной опухоли (рабдомиомы) раз-
личной локализации достаточно типич-
но для туберозного склероза. Опухоль 
встречается больше, чем у половины 
больных и в 90% случаев носит множе-
ственный характер, затрагивая как оба 
желудочка, так и предсердия. Течение раб-
домиомы достаточно вариабельно. Как 
свидетельствуют данные литературы, в 
~50% случаев она может регрессировать 
или полностью исчезать как внутриу-
тробно, так и после рождения ребенка в 
сроки до 7±3 лет [1, 2, 9]; как правило, это 
относится к одиночным опухолям. Одна-
ко не исключен и их прогрессирующий 
рост. У плода опухоль возможно обна-

ружить с помощью эхокардиографии с 
20 недель, максимальное увеличение ее 
размеров происходит в период от 22 до 
32 недель беременности, а затем оста-
навливается [10]. Вероятно, это связано 
с определенной гормональной стимуля-
цией в данный период времени. На такой 
механизм указывает и активация роста 
новообразования у грудных детей, под-
вергающихся лечению кортикотропином 
по поводу инфантильных спазмов [8]. 

Врожденный характер опухоли ле-
вого желудочка у пациентки Д. подтверж-
дается фетальной эхокардиографией, вы-
полненной в 23 недели. После рождения 
отмечен прогрессирующий рост рабдо-
миомы данной локализации и появле-
ние второго образования в правом пред-
сердии. Нельзя исключить, что опухоль, 
локализованная в устье верхней полой 
вены, также существовала с рождения, 
однако в силу ее малых размеров и труд-
ностей визуализации в данной зоне, не 
была своевременно выявлена. Представ-
ляет интерес ее чрезвычайно быстрый 
рост – почти до 2 см в диаметре за пери-
од в 5 мес. Возможно, неблагоприятную 
роль сыграла интенсивная инсоляция в 
летний период времени или применение 
метаболически активных препаратов при 
лечении аритмии. 

Суправентрикулярные аритмии в 
сочетании с туберозным склерозом пред-
ставляют редкую патологию. С 1962 г. в 
литературе описано 33 подобных наблю-
дения, в основном связанных с синдро-
мом Вольфа-Паркинсона-Уайта [5-7, 10, 
11, 13], в 23 (69,7%) из них регистрировали 
суправентрикулярную тахикардию. У 27 
(81,8%) пациентов выявлены рабдомио-
мы сердца. Следует отметить, что в двух 
случаях не была выполнена эхокардиогра-
фия, а в двух других к моменту исследо-
вания был возможен спонтанный регресс 
гамартом; таким образом, опухоли сердца 
могли присутствовать почти у 94% паци-
ентов. Все дети получали обычную проти-
воаритмическую терапию. У двух паци-
ентов к суправентрикулярной аритмии 
добавилась желудочковая и они погибли. 
Еще у двоих выполнены операции в связи 
с обтурирующим характером опухолей. 
Однако, к сожалению, в публикациях не 
описано влияние операций на характер 
аритмий. У 5 из 9 пациентов, наблюдав-
шихся от 1 мес. до 14 лет (4 г. в среднем) 
отмечено спонтанное исчезновение син-
дрома Вольфа-Паркинсона-Уайта, однако 
какова при этом была динамика размеров 
рабдомиом, не указано. 

Причины суправентрикулярных 
аритмий при туберозном склерозе четко 
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не определены. Считается, что они связа-
ны с частым (в 10 раз чаще, чем в среднем 
в популяции) наличием дополнительных 
проводящих путей сердца или с опухо-
лью, которая функционирует в качестве 
такого пути для эктопического импульса. 
Последнее обусловлено наличием в раб-
домиоме клеток, структурно идентичных 
нормальным клеткам Пуркинье [11]. В 
связи с этим в качестве лечебного вмеша-
тельства возможна катетерная абляция 
как дополнительных путей, так и самой 
рабдомиомы [5, 7, 13]. 

Наше наблюдение представляет ин-
терес в следующих аспектах:
1. Суправентрикулярная аритмия мо-

жет быть первым и единственным 
симптомом туберозного склероза, 
одним из компонентов которого 
является рабдомиома сердца.

2. Рабдомиома при туберозном склерозе 
способна к быстрому росту с усугу-
блением нарушений ритма сердца.

4. Хирургическое удаление опухоли 
сопровождается стойкой нормали-
зацией ритма сердца. 

Наш опыт показывает, что при 
наличии аритмий сердца, особенно су-
правентрикулярных, необходимо при-
стальное изучение зон впадения полых 
вен в предсердие с целью выявления 
аномальных образований, которые мо-

гут быть причиной аритмий. При обна-
ружении опухоли сердца целесообразно 
проводить комплексное исследование, 
направленное на диагностику тубероз-
ного склероза. При наличии показаний 
возможно успешное хирургическое вме-
шательство (на открытом сердце или 
интервенционное) по удалению арит-
могенного очага.
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Ишемическая болезнь сердца (ИБС) 
в течение многих лет остается ведущей 
причиной смертности населения в эко-
номически развитых странах. В 2006 году 
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смертность от болезней системы крово-
обращения в Российской Федерации со-
ставила 56,5% в общей структуре смерт-
ности, из них около половины пришлось 
на смертность от ИБС [1]. 

Смертность больных стабильной 
стенокардией составляет 2% в год, при 
этом, у 40–50 % пациентов заболевание 
остается нераспознанным [1]. 

Наиболее типичной жалобой боль-
ных стабильной стенокардией является 
чувство дискомфорта или боль в грудной 
клетке сжимающего, давящего харак-
тера, которая локализуется чаще всего 
за грудиной и может иррадиировать в 
левую руку, шею, нижнюю челюсть. Од-
нако у части больных стенокардия мо-
жет протекать атипично. Так, описаны 
случаи локализации болевого синдрома 
в правой половине грудной клетки, в об-
ласти прямой кишки, в первом пальце 
стопы при ходьбе, и даже острой зубной 
боли [2].

Одним из ярких примеров атипич-
ного течения стенокардии служит следу-
ющее клиническое наблюдение.

Больная А., 62 лет, поступила в рев-
матологическое отделение Националь-
ного медико-хирургического центра им. 
Н.И.Пирогова 17 февраля 2010 года с на-
правительным диагнозом «Эпикондилит 
правого локтевого сустава неясной этио-
логии» для дообследования. Из анамнеза 
было известно, что в течение последних 
3 лет пациентку беспокоили приступы 
болей в правом локтевом суставе, давя-
ще-ломящего характера, высокой интен-
сивности. Последние несколько месяцев 
боли стали беспокоить и в ночные часы. 
Пациентка неоднократно обследовалась и 
лечилась в стационарных условиях, однако 
отчетливого терапевтического эффекта на 
фоне приема нестероидных противовос-
палительных средств, локальной терапии 
глюкокортикоидами, физиотерапевтиче-
ского лечения достичь не удавалось. 
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