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Цель. Оценить непосредственные и отдаленные результаты хирургического 
лечения пациентов с первичными саркомами сердца.
Методы. В ГБУЗ «НИИ – ККБ № 1 им. проф. С.В. Очаповского» (г. Краснодар) 
с 2013 по 2020 г. прооперировали 5 пациентов (2 мужчины и 3 женщины) 
разных возрастных групп (от 10 до 54 лет) с первичными саркомами сердца 
различных локализаций. Выполняли все операции из срединного стерно-
томного доступа в условиях искусственного кровообращения, нормотермии 
и кристаллоидной кардиоплегии.
Результаты. Средний возраст пациентов составил 32 ± 12 лет. Двум диаг-
ностировали лейомиосаркому (правого предсердия и легочной артерии), 
двум — ангиосаркому правого предсердия и одному — плеоморфную сар-
кому левого предсердия. У двух больных поражение ограничивалось одной 
камерой, у трех опухоль имела запущенный, агрессивный инфильтративный 
рост и прорастала в нижнюю полую вену, миокард левого желудочка, контра-
латеральные камеры сердца, перикард и париетальную плевру. Трем паци-
ентам выполнили радикальную операцию с краем резекции R0, двум — ци-
торедуктивную операцию с краем резекции R2 ввиду распространенности 
процесса в местные ткани и технической невозможности радикальной ре-
зекции. Летальных случаев в госпитальном периоде не было. Четыре пациен-
та получали адъювантную полихимиотерапию. В отдаленном периоде (сред-
ний срок наблюдения 18,8 ± 11,7 мес.) выжил один пациент (срок наблюдения 
35 мес.), который проходил курс химиотерапии в связи с локальным рециди-
вом. Пациент с лейомиосаркомой легочной артерии перенес повторную опе-
рацию ввиду локального рецидива через год после первичной. Причина всех 
летальных исходов — прогрессирование онкологического заболевания. 
Средняя продолжительность жизни после операции среди умерших пациен-
тов — 14,8 ± 8,1 мес.
Выводы. Несмотря на положительные ранние результаты хирургического 
лечения первичных сарком сердца, показатели отдаленной выживаемости 
и безрецидивного течения крайне неблагоприятные. Тем не менее мульти-
модальный подход к лечению данной патологии, включающий радикальную 
хирургическую резекцию опухоли R0 в сочетании с современными схемами 
неоадъювантной и адъювантной химиотерапии, лучевой терапии, позволяет 
в ряде случаев улучшить выживаемость у этой тяжелой когорты пациентов.
Ключевые слова: злокачественное новообразование сердца; первичная 
опухоль сердца; саркома сердца; хирургическая резекция опухоли
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Введение

Первичные опухоли сердца встречаются край-
не редко: от 0,001 до 0,03 % [1–3]. Около 25 % пер-
вичных опухолей сердца у взрослых пациентов 
являются злокачественными, и большая часть  
из них — саркомы [4]. Среди локализованных  
в сердце сарком наиболее распространены опу-
холи эндотелиального происхождения — анги-
осаркомы. В то же время de novo в сердце могут 
возникать костные, нейрогенные и другие гистоло-
гические типы сарком [4].

Саркомы сердца часто протекают бессимптом-
но. Кроме того, на пике клинических проявлений 
для них характерны неспецифические симптомы, 
имитирующие другую патологию, что усложняет 
постановку диагноза. Прогноз крайне неблагопри-
ятный ввиду поздней диагностики, агрессивного 
роста опухолей с обширной локальной инвазией, 
склонностью к метастазированию, частых рециди-
вов и прогрессирования заболевания, несмотря на 
своевременные хирургическое лечение и систем-
ную лекарственную и лучевую терапию.

Принципиальное значение имеют ранняя диаг-
ностика и гистологическая верификация опухоли 
[5]. Хотя в лечении первичных злокачественных 
новообразований сердца доминирует мультимо-
дальный подход, эффективность химиотерапии 
при различных гистологических подтипах сарком 
вариабельна, а в ряде случаев отсутствует, поэтому 
методом выбора является хирургическая резекция 
опухоли [6].

Совершенствование инструментальных методов 
исследования: чреспищеводной эхокардиографии, 
компьютерной, магнитно-резонансной и позитрон-
но-эмиссионной томографии сердца, трансвеноз-
ной эндокардиальной биопсии и трансторакальной 
пункционной биопсии под компьютерной навига-
цией — увеличило точность предоперационной ди-
агностики. Однако из-за анатомо-морфологических 
особенностей сарком, маскирующих новообразова-
ние под доброкачественное, подозрение на злокаче-
ственную природу опухоли может возникнуть только 
во время операции [7].

В настоящей статье представлен опыт хирурги-
ческого лечения первичных сарком сердца.

Методы

В НИИ – ККБ № 1 с 2013 по 2020 г. прооперирова-
ны 5 пациентов (2 мужчины и 3 женщины) разных 
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Рис. 1. Компьютерная томография органов грудной 
клетки с контрастным усилением пациента № 3  
с ангиосаркомой правого предсердия
Примечание. ВПВ — верхняя полая вена; Ао — аорта;  
ЛА — легочная артерия; ЛЖ — левый желудочек.

Рис. 2. Интраоперационный вид сердца пациента № 3: 
инфильтративный рост опухоли в стенку  
правого предсердия
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возрастных групп (от 10 до 54 лет) с первичными 
саркомами сердца различных локализаций. Данные 
о непосредственных результатах лечения собира-
ли путем ретроспективного изучения медицинских 
карт пациентов, а отдаленные результаты оценивали 
посредством сбора анамнеза по телефону и изуче-
ния копий медицинской документации, высланной 
родственниками больных на электронную почту, 
а также путем анализа медицинских карт пациентов, 
повторно госпитализированных в НИИ – ККБ № 1.

Все пациенты прошли стандартное предопера-
ционное обследование: 2D-трансторакальную доп-
плер-эхокардиографию, компьютерную томографию 
органов грудной клетки с контрастным усилением. 
Дополнительно проводили ультразвуковое иссле-
дование органов брюшной полости, компьютерную 
томографию головного мозга, органов брюшной 
полости, конечностей с целью исключения отдален-
ных метастазов. Предоперационную трансвенозную 
биопсию опухоли выполнили только одному пациен-
ту, однако гистологическое исследование дало лож-
ное заключение — миксома. 

Все операции осуществляли из срединного стер-
нотомного доступа в условиях искусственного кро-
вообращения, нормотермии и кардиоплегии рас-
твором «Кустодиол» (Dr. F. Koehler Сhemie GmbH, 
Бенсхайм, Германия). Удаленные препараты отправ-
ляли на плановое гистологическое исследование 
в патоморфологическую лабораторию. По результа-

там гистологической картины пациенты наблюдались 
и получали системную лекарственную терапию у он-
кологов НИИ – ККБ № 1 либо по месту жительства.

Результаты

Исходная характеристика пациентов и анатомо-
морфологические особенности опухолей пред-
ставлены в табл. 1. Средний возраст — 32 ± 12 лет. 
Ведущий симптом — одышка разной степени выра-
женности, у трех наблюдалась потеря веса в течение 
3 мес., у четырех — периферические отеки, у одно-
го — перикардиальный выпот. Два больных поступи-
ли в экстренном порядке с клиникой острой сердеч-
ной недостаточности, отеком легких.

У пациентов с ангиосаркомой правого предсер-
дия (№ 3) и лейомиосаркомой легочной артерии 
(№ 2) распространенность опухолевого процесса 
ограничивалась одной камерой сердца (рис. 1, 2). 
У трех других саркомы были местнораспространен-
ными и прорастали из правого либо левого пред-
сердия в нижнюю полую вену, миокард левого желу-
дочка, контрлатеральные камеры сердца, перикард 
и париетальную плевру (табл. 1, рис. 3). Однако ни 
у кого не обнаружено отдаленных метастазов. Одно-
го пациента (№ 4) экстренно прооперировали ввиду 
прогрессирующей острой сердечной недостаточно-
сти на фоне выраженной обструкции митрального 
клапана опухолевыми массами.

Рис. 3. Компьютерная томография органов грудной 
клетки с контрастным усилением пациента № 1  
с лейомиосаркомой правого предсердия (А),  
прорастающей в нижнюю полую вену (B)
Примечание. ПП — правое предсердие; ПЖ — правый желудо-
чек; ЛЖ — левый желудочек; НПВ — нижняя полая вена.

А B
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Пациентам из-за распространения опухолевых 
масс в стенку абдоминальной части нижней полой 
вены (№ 1) и стенку левого желудочка (№ 4) не смо-
гли произвести радикальное удаление опухоли и вы-
полнили циторедуктивную резекцию R2. У остальных 
новообразования удалили в пределах здоровых 
тканей (R0) единым блоком со стенкой поражен-
ного предсердия (легочного ствола – у пациента 
№ 2) и окружающими структурами и тканями, во-

влеченными в процесс (стенка верхней полой вены, 
коллектор легочных вен, листок медиастинальной 
плевры, бифуркация легочной артерии и так далее) 
(рис. 4). Сформировавшиеся дефекты камер сердца 
и магистральных сосудов во всех случаях, кроме 
одного пациента (№ 3), закрыли одной или несколь-
кими заплатами из ксеноперикарда, выкроенными 
интраоперационно по размерам и форме дефек-
тов (рис. 5). У одного пациента (№ 3) стенку правого 

Рис. 4. Интраоперацион-
ный вид сердца пациента  
№ 5 после правой атрио
томии (А) и удаления опухо-
ли единым блоком  
со стенкой правого пред-
сердия, верхней полой 
вены, париетальной плев-
ры, коллектором правых 
легочных вен и фрагментом 
межпредсердной перего-
родки (B)
Примечание. НПВ — нижняя по-
лая вена; ТК — трехстворчатый 
клапан; МПП — межпредсерд-
ная перегородка; ЛП — левое 
предсердие; ВПВ — верхняя 
полая вена.

А B
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Показатель Пациент № 1 Пациент № 2 Пациент № 3 Пациент № 4 Пациент № 5

Пол Мужской Женский Мужской Женский Женский

Возраст, лет (32 ± 12 лет) 48 29 10 40 54

Одышка ++ + + +++ +++
Снижение веса за послед-
ние 3 мес. + – – +++ +++

Периферические отеки ++ – + +++ ++
ФК НК по классификации 
NYHA III II II IV III

Класс ОСН по классифи-
кации Киллипа III I I IV III

Гистологический подтип 
саркомы Лейомиосаркома Лейомиосаркома Ангиосаркома Плеоморфная 

саркома Ангиосаркома

Локализация опухоли ПП ЛА ПП ЛП ПП

Инвазия Нижняя полая 
вена, МПП, ЛП – –

Миокард 
левого желу-
дочка

МПП, устья пра-
вых легочных 
вен, перикард, 
медиастиналь-
ная плевра

Табл. 1. Характеристика пациентов с первичными саркомами сердца

Примечание. ФК НК — функциональный класс недостаточности кровообращения; NYHA — Нью-Йоркская ассоциация кардиологов 
(англ. New York Heart Association); ОСН — острая сердечная недостаточность; ПП — правое предсердие; ЛА — легочная артерия; 
ЛП — левое предсердие; МПП — межпредсердная перегородка.
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предсердия после ее субтотальной резекции еди-
ным блоком вместе с опухолью восстановили лоску-
том из аутоперикарда на ножке in situ (рис. 6).

Среднее время искусственного кровообращения 
составило 150,6 ± 22,0 мин, среднее время пере-
жатия аорты — 94,4 ± 20,0 мин. Летальных исходов 
в госпитальном периоде не было, однако выявлены 
нелетальные ранние осложнения. У пациента, у ко-
торого не удалили полностью опухоль левого пред-
сердия из-за прорастания в толщу миокарда ле-
вого желудочка, в послеоперационном периоде 
развилась левожелудочковая миокардиальная сла-
бость, что потребовало более длительной инфу-
зии кардиотонических препаратов (адреналин до 
0,15 мкг/кг/мин с постепенным снижением дозы на 
протяжении 5 сут.). У одного пациента (№ 3) в раннем 
послеоперационном периоде возникла преходящая 
атриовентрикулярная блокада II ст. с последующим 
стойким восстановлением нормальной проводи-
мости. У пациента (№ 5) ввиду обширной резекции 
медиастинального листка париетальной плевры 
вместе с правым диафрагмальным нервом развился 
стойкий парез правого купола диафрагмы без кли-
нических признаков дыхательной недостаточности. 
Продления искусственной вентиляции легких и хи-
рургической коррекции не потребовалось из-за от-
сутствия клинической значимости пареза.

По данным патоморфологического и иммуно
гистохимического исследований установили гисто-
логические подтипы сарком: лейомиосаркома (№ 1 
и 2), ангиосаркома (№ 3 и 5) и плеоморфная (№ 4). 
В среднем больные проводили в стационаре 15,4 ± 
7,0 койко-дня. После выписки 4 пациента проходи-
ли курс адъювантной химиотерапии (циклофосфан, 
доксорубицин, дакарбазин) (табл. 2).

На момент написания статьи среднее время наблю-
дения составляло 18,8 ± 11,7 мес., из всей серии наблю-
дений выжил только один пациент (№ 3) — с ангиосар-
комой правого предсердия (срок наблюдения 35 мес.). 
По данным эхокардиографии в августе 2020 г. ему диаг-
ностировали локальный рецидив опухоли в виде опу-
холевых масс в правом предсердии, произрастающих 
из межпредсердной перегородки. Больной проходил 
курс химиотерапии. Из двух пациентов с резекцией 
R2 один скончался от прогрессирования заболевания 
через 16 мес. после операции и прохождения 6 кур-
сов адъювантной полихимиотерапии. Другой пациент 
умер через 3 мес. после операции от полиорганной 
недостаточности на фоне прогрессирования основ-
ного заболевания. У пациента (№ 2) с лейомиосарко-
мой легочной артерии через 12 мес. после операции 
возник локальный рецидив, оперировали повторно 
в объеме резекции опухоли R0 единым блоком со ство-
лом и бифуркацией легочной артерии и последующим  

Рис. 5. Конечный вид операционной раны пациента 
№ 5: восстановленные заплатами из ксеноперикарда 
верхняя полая вена, правые легочные вены, свободная 
стенка правого предсердия
Примечание. ВПВ — верхняя полая вена;  
ЛВ — легочная вена; ПП — правое предсердие.

Рис. 6. Окончательный вид операционной раны  
пациента № 3 после пластики правого предсердия  
аутоперикардиальным лоскутом in situ
Примечание. ВПВ — верхняя полая вена; НПВ — нижняя полая 
вена; ПЖ — правый желудочек; АВ-борозда — атриовентрику-
лярная борозда.
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Показатель Пациент № 1 Пациент № 2 Пациент № 3 Пациент № 4 Пациент № 5

Экстренная операция – – – + –

Радикальность операции R2 R0 R0 R2 R0

Время искусственного  
кровообращения, мин  
(в среднем 150,6 ± 22,0 мин)

147 125 142 146 193

Время пережатия аорты, 
мин  
(в среднем 94,4 ± 20,0 мин)

97 54 94 91 136

Ранние послеоперацион-
ные осложнения – –

Преходящая атрио
вентрикулярная 
блокада II ст.

Левожелудочко-
вая миокарди-
альная слабость

Парез правого 
купола диаф-
рагмы

Нахождение в стационаре, 
койко-дни  
(в среднем 15,4 ± 7,0 дня)

11 10 20 20 14

Количество курсов адъю-
вантной химиотерапии 6 8 5 – 6

Отдаленные результаты

Локальный рецидив  
опухоли –

Через 12 мес. 
после первой 
операции и че-
рез 11 мес. по-
сле второй

Через 33 мес.  
после операции – –

Повторная операция – + (R0) – – –
Исход заболевания Умер Умер Жив Умер Умер
Срок наблюдения, мес.  
(в среднем 18,8 ± 11,7 мес.) 16 24 35 3 16

Табл. 2. Интраоперационные данные, непосредственные и отдаленные результаты лечения

протезированием сосудов ксеноперикардом. После 
второй операции пациент прошел 4 курса адъювант-
ной полихимиотерапии, однако еще через 12 мес. 
(через 24 мес. от первичной операции) умер от про-
грессирования онкологического заболевания. Безре-
цидивный период у пациента (№ 5) с ангиосаркомой 
правого предсердия длился 13 мес., после чего по дан-
ным контрольной компьютерной томографии органов 
грудной клетки диагностирована прогрессия в виде 
опухолевых масс и множества увеличенных лимфати-
ческих узлов в заднем и среднем средостении. Еще че-
рез 3 мес. пациент умер. Средняя продолжительность 
жизни после операции среди умерших пациентов со-
ставила 14,8 ± 8,1 мес.

Обсуждение

Примерно 25 % первичных опухолей сердца яв-
ляются злокачественными, из них около 75 % — опу-
холи мезенхимального происхождения (саркомы). 
Наиболее распространенным гистологическим 
типом первичных сарком сердечной локализации 

является ангиосаркома (37 %) — опухоль, произ-
водная эндотелиальных клеток, за ней следуют 
злокачественная фиброзная гистиоцитома (24 %), 
лейомиосаркома (9 %), рабдомиосаркома (7 %), не-
классифицированные саркомы (7 %) и другие (16 %) 
[7]. Самая распространенная локализация ангиосар-
ком — правые отделы сердца, а злокачественных 
фиброзных гистиоцитом — левые. Опухоли крайне 
злокачественны: имеют агрессивный рост, быстро 
проникают во все слои сердечной стенки и дают об-
ширные метастазы в различные системы органов. По 
данным N.A. Silverman и соавт., до 80 % пациентов на 
момент обращения имеют отдаленные метастазы [4]. 
Средний возраст обращения к специалистам — око-
ло 40 лет [8]. Редко, но встречаются саркомы сердца 
в младенческом и детском возрасте [9], что подтвер-
ждает представленный случай лечения пациента  
10 лет с ангиосаркомой правого предсердия. Однако 
у детей чаще всего (более 50 % случаев) встречаются 
рабдомио- и фибросаркома [10].

Как правило, пациенты обращаются к врачу после 
эпизодически возникающих симптомов, которые 
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зачастую неспецифичны и длятся от нескольких не-
дель до нескольких месяцев. Клиническая картина 
зависит от локализации и размера опухоли. Манифе-
стируют болезнь по одному из четырех механизмов: 

1) обструкция атриовентрикулярного отверстия 
и клапанная дисфункция; 

2) местная инвазия, вызывающая жизнеугрожа-
ющие аритмии с нарушением гемодинамики или 
перикардиальный выпот с тампонадой сердца; 

3) материальная эмболия в малом или большом 
кругах кровообращения участками опухоли с соот-
ветствующими симптомами; 

4) системные проявления в виде астении, лихо-
радки и потери веса [5]. 

Наиболее частые симптомы на фоне общего не-
домогания: одышка (60 % случаев), боль в груди 
(28 %), симптомы застойной сердечной недоста-
точности (28 %), учащенное сердцебиение (24 %), 
лихорадка (14 %), миалгия (10 %), эмболия (5 %) 
[7]. В представленной серии наблюдений ведущим 
симптомом, заставившим пациентов обратиться 
к врачу, была одышка, которая, как правило, сви-
детельствует о запущенной стадии заболевания 
и значительном размере опухоли, так как сопрово-
ждает нарушения внутрисердечной гемодинамики, 
пролабирование опухолевых масс в атриовентри-
кулярные отверстия, заполнение полости пора-
женной камеры более чем на 50–70 %, перикарди-
альный выпот и другие неблагоприятные события.

Для дифференциальной диагностики сар-
ком сердца с доброкачественными ново
образованиями и тромбами используют ин-
струментальные методы: эхокардиографию, 
компьютерную томографию с контрастным усиле-
нием, магнитно-резонансную томографию сердца 
и позитронно-эмиссионную томографию. Каждый 
из них имеет преимущества и недостатки, поэто-
му при подозрении на злокачественную опухоль 
сердца рекомендуется использовать все четыре 
[11]. Эхокардиография наиболее доступна, в том 
числе по стоимости, и позволяет оценить распо-
ложение опухоли, ее подвижность и взаимодейст-
вие с внутрисердечными структурами в движении, 
влияние на гемодинамику. Недостатками метода 
являются неоптимальное качество изображения; 
невозможность точно оценить распространен-

ность процесса; узость окна, не позволяющая оце-
нить масштаб опухоли, если последняя выходит за 
пределы пораженной камеры сердца. С помощью 
компьютерной и магнитно-резонансной томогра-
фии грудной клетки определяют степень инвазии 
опухоли в миокард и экстракардиальные структу-
ры, оценивают ее размер, положение в полостях 
сердца и вовлечение клапанного аппарата, нали-
чие отдаленных метастазов, морфологию (питаю-
щие сосуды, полости некроза и так далее). Магнит-
но-резонансная томография дает возможность 
дифференцировать мягкотканный компонент 
новообразования, отличить его от жировой ткани 
и тромба. Компьютерная томография позволяет 
оценить кальцификацию, выявить отдаленные ме-
тастазы в легкие и лимфоузлы средостения. С по-
мощью позитронно-эмиссионной томографии в со-
четании с компьютерной томографией возможно 
дифференцировать доброкачественный и злокаче-
ственный процессы, стадировать злокачественные 
новообразования, оптимизировать место биопсии 
и спланировать лучевую терапию [11].

По данным J.-T. Kim и соавт., от миксомы — самой 
распространенной доброкачественной опухоли 
сердца — саркомы левых камер отличаются следу-
ющими признаками: 

1) несептальное происхождение; 
2) инвазия в легочные вены; 
3) множественный характер; 
4) широкое прикрепление к стенке левого пред-

сердия; 
5) полутвердая консистенция [12]. 

Однако «золотым стандартом» диагностики яв-
ляется гистологическое изучение биопсийного 
материала, полученного путем трансвенозной эн-
домиокардиальной биопсии либо (при подходя-
щей анатомии) трансторакальной тонкоигольной 
биопсии опухоли с помощью компьютерной на-
вигации. Тонкоигольная аспирационная биопсия 
при инфильтрации перикарда и цитологическое 
исследование перикардиального выпота не пока-
зали эффективности [13]. Установка гистологиче-
ского подтипа саркомы до операции, во-первых, 
позволяет сформировать индивидуальную схему 
и этапность лечения, подобрать системную тера-
пию и, главное, неоадъювантную химиотерапию, 
которая может значительно уменьшить размеры 
опухоли и повысить вероятность получить нега-
тивный край резекции во время операции, а во-
вторых, дает возможность прогнозировать, так как 
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разные гистологические подтипы отличаются ско-
ростью роста, склонностью к метастазированию 
и ответом на химиотерапевтическое воздействие 
[7; 14].

Несмотря на широкие диагностические возмож-
ности, иногда трудно отличить саркому от миксо-
мы больших размеров, и происходят ошибки, одна 
из которых описана в серии наблюдений. Такие 
случаи не единичны, причем часто малоопытные 
хирурги не соблюдают онкологические принципы 
удаления новообразования с фокусом на негатив-
ный край резекции, ошибочно принимая опухоль 
за доброкачественную, что приводит к ранним ло-
кальным рецидивам [15–21]. 

Прогноз первичных сарком сердца крайне не-
благоприятен, в том числе по сравнению с сарко-
мами мягких тканей другой локализации. M. Hamidi 
и соавт. в ретроспективном многоцентровом ис-
следовании на выборке из 210 пациентов с пер-
вичными саркомами сердца в сравнении с 24 404 
больными саркомами мягких тканей внесердечной 
локализации показали, что медиана выживаемо-
сти в первой группе в 15 раз ниже, чем во второй 
(6 против 93 мес., р < 0,001) [22]. При этом хирур-
гическая резекция опухоли обеспечивает лучший 
прогноз: медиана выживаемости пациентов с сар-
комами сердца, перенесших резекцию, состави-
ла 12 мес., без операции — 1 мес. (р < 0,001). Ради-
кальная резекция опухоли R0 в пределах здоровых 
тканей — важнейший предиктор увеличения от-
даленной выживаемости пациентов с первичны-
ми саркомами сердца [7; 8; 23–25]. Таким образом, 
хирургическое лечение является методом выбора. 
Однако распространенность процесса и вовлече-
ние различных сердечных структур и окружающих 
тканей снижают резектабельность опухоли. При ее 
локализации в правом предсердии с местной инва-
зией технически возможно выполнить субтоталь-
ную резекцию стенки предсердия, верхней полой 
вены, межпредсердной перегородки с последую-
щим замещением дефектов заплатами из ксенопе-
рикарда. При распространении опухоли на атри-
овентрикулярную борозду с вовлечением правой 
коронарной артерии радикальное удаление также 
возможно с последующей реконструкцией или 
шунтированием последней. В случае прорастания 
опухоли в нижнюю полую вену следует использо-
вать нестандартные техники венозной канюляции, 
гипотермию и циркуляторный арест [14]. При лока-
лизации саркомы в легочной артерии целесообраз-

но выполнять резекцию ствола легочной артерии 
с бифуркацией. Для дальнейшего восстановления 
кровотока возможно использовать ксено- и алло-
графты, ксеноперикард, синтетические сосудистые 
протезы.

Наибольшие технические трудности для хирур-
га вызывают новообразования, располагающиеся 
в левых камерах сердца, а также поражающие мио-
кард желудочков, нижнюю полую вену и централь-
ный фиброзный скелет сердца. В подобных случаях 
наибольшую визуализацию дает аутотранспланта-
ция сердца, которая позволяет радикально удалить 
опухоль под контролем зрения, быстро выполнить 
протезирование или реконструкцию атриовент-
рикулярных клапанов и в случае необходимости 
восстановить анатомию сердца при помощи ксе-
ноперикардиальных или иных заплат. M.J. Reardon 
и соавт. представили опыт 12 радикальных резек-
ций первичных сарком левых камер с примене-
нием аутотрансплантации сердца и сообщили об 
отсутствии госпитальной летальности и медиане 
выживаемости 18,5 мес., что можно считать поло-
жительным результатом с учетом труднодоступной 
локализации опухолей, сомнительной операбель-
ности и крайне низкой ожидаемой продолжитель-
ности жизни [26]. 

Еще один метод лечения нерезектабель-
ных сарком сердца — трансплантация сердца. 
A. Gowdamarajan и соавт. изучили результаты 
трансплантации сердца по поводу неоперабель-
ного злокачественного новообразования у 21 па-
циента. Через 1–36 мес. (в среднем через 12 мес.) 
после операции 14 наблюдаемых (67 %) умерли. 
Причина смерти 13 из них — рецидив болезни или 
метастазы. Один больной умер по неизвестным 
причинам. Семь выживших пациентов наблюда-
лись в течение 6–66 мес. (в среднем 27 мес.), и толь-
ко у одного из них обнаружили признаки рецидива 
[27]. Тем не менее трансплантация сердца может 
рассматриваться лишь как резервный метод, так 
как наилучшие результаты и прогноз дает именно 
резекция опухоли R0. N. Isambert и соавт. устано-
вили, что медиана выживаемости после резекции 
опухоли R0 у пациентов с первичными саркомами 
сердца выше, чем после трансплантации сердца 
(38,8 против 27,5 мес.) [28]. При этом операция 
может носить паллиативный характер, если не-
обходимо провести экстренное вмешательство 
для облегчения симптомов серьезных нарушений 
внутрисердечной гемодинамики, несмотря на ис-
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ходную нерезектабельность опухоли и отдален-
ные метастазы. По данным A. Miralles и соавт., до 
78 % пациентов с первичными злокачественными 
новообразованиями сердца поступают в клинику 
с обструкцией левого или правого атриовентри-
кулярных отверстий и требуют резекции опухоли 
для спасения жизни [29]. В исследуемой серии 2 па-
циента перенесли циторедуктивную резекцию по 
этим причинам, одного из них экстренно проопе-
рировали с клиникой отека легких.

Роль химиотерапии или лучевой терапии 
в лечении первичных сарком сердца противоре-
чива. Ввиду редкости заболевания нет больших 
проспективных исследований, доказывающих эф-
фективность этих методов в дополнение к хирурги-
ческому вмешательству. По-видимому, адъювантная 
химиотерапия не увеличивает выживаемость па-
циентов, перенесших неполные резекции [7; 8; 15]. 
Комбинация нескольких химиотерапевтических 
агентов (ифосфамид, доксорубицин, циклофос-
фамид и паклитаксел) с подтверждением ответа 
эффективнее терапии одним агентом [7; 30; 31]. 
G.V. Poole и соавт. в обзоре на небольшой выборке 
пациентов предположили, что послеоперацион-
ное облучение может увеличить выживаемость 
[15]. A.P. Burke и соавт., N. Isambert и соавт. сообщили 
о положительном эффекте комбинации адъювант-
ной химиотерапии и лучевой терапии [8; 28]. 

В рассмотренной когорте пациентов, несмотря 
на положительные ранние результаты, показате-
ли отдаленной выживаемости и безрецидивного 
течения неутешительные, что отражает исходную 
распространенность опухолевого процесса, слож-
ность хирургических процедур и невозможность 
радикальной резекции в двух случаях. Эту инфор-
мацию важно доносить до пациента и его родствен-
ников при обсуждении плана лечения наряду со 
сведениями о побочных эффектах системной тера-
пии и возможных осложнениях. Больные первич-
ными саркомами сердца, как правило, достаточно 
молоды, но имеют негативный прогноз.

Ограничения 

Исследование включает небольшое количество 
пациентов в силу редкости обсуждаемой патоло-
гии, поэтому описанные схемы лечения не носят 
рекомендательного характера, а результаты мо-
гут лишь послужить вкладом в изучение первич-
ных сарком сердца. Некоторые пациенты были 
направлены из других клиник и после операции 

в НИИ – ККБ № 1 получали лечение, включая адъю-
вантную химиотерапию, в медицинских учрежде-
ниях по месту жительства, в результате чего детали 
ухода и лечения упущены.

Заключение

Первичные саркомы сердца встречаются крайне 
редко, имеют множество гистологических подти-
пов, могут локализоваться в любой из камер сердца 
и поражают пациентов разных возрастных групп. 
В силу анатомо-морфологических особенностей 
опухолей и невозможности в ряде случаев прове-
сти их предоперационное гистологическое иссле-
дование следует иметь онконастороженность в ди-
агностике пациентов с новообразованиями сердца 
и использовать для этого все доступные инстру-
ментальные методы. Несмотря на неблагоприят-
ный прогноз, агрессивная хирургическая тактика, 
направленная на радикальное удаление опухоли 
с негативным краем резекции, является основным 
методом местного контроля и улучшения выжива-
емости. Схему и этапность лечения каждого паци-
ента следует планировать индивидуально исходя 
из локализации и размеров опухоли, гистологиче-
ского подтипа саркомы, распространенности про-
цесса, наличия отдаленных метастазов и отдавать 
предпочтение мультимодальному подходу с при-
менением современных схем неоадъювантной 
и адъювантной химиотерапии, лучевой терапии, 
что позволит улучшить прогноз у этой тяжелой ко-
горты пациентов.
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Outcomes after surgical resection of primary cardiac sarcomas
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Aim. To assess the immediate and long-term results of surgical treatment of patients with primary cardiac sarcomas.
Methods. In the period from 2013 to 2020, five patients (two men and three women) of different age groups (from 10  
to 54 years old) with primary cardiac sarcomas various localisations had been operated at our hospital. In all the patients, 
the operation was performed from the median sternotomy with cardiopulmonary bypass, normothermia and crystalloid 
cardioplegia.
Results. The average age of the patients was 32 ± 12 years. Two patients had leiomyosarcoma (of right atrium and 
pulmonary artery), two had angiosarcoma of the right atrium and one was diagnosed with pleomorphic left atrial 
sarcoma. Only in two patients, the lesion was limited to one chamber; in other cases, the tumour exhibited aggressive 
infiltrative growth and invasion into the inferior vena cava, myocardium of the left ventricle, contralateral cardiac 
chambers, pericardium and parietal pleura. Three patients underwent radical surgery with R0 resection, two others 
underwent cytoreductive surgery with R2 resection owing to the prevalence of the process and the technical impossibility 
of radical resection. We did not record any in-hospital mortality. Postoperative chemotherapy was administered to four 
patients. At follow up, (median 18.8 ± 11.7 month), one patient was alive (follow-up 35 months) and was undergoing 
chemotherapy owing to local recurrence of the disease. One patient with pulmonary leiomyosarcoma underwent 
re-operation because of local recurrence 1 year after the primary surgery. All the patients died because of disease 
progression. The average postoperative survival duration in those who died was 14.8 ± 8.1 month.
Conclusion. Despite effective early results, long-term survival and tumour-free course were disappointing owing to the 
initial prevalence of the disease course, the complexity of surgical procedures and the impossibility of radical resection 
in two cases. However, a multimodality treatment of this pathology, including radical surgical resection of the tumour 
(R0) along with the modern neoadjuvant and adjuvant chemotherapy, and in some cases, radiotherapy, can improve  
the survival duration.
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