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Аннотация 
В статье представлен редкий клинический случай ребенка первого месяца жизни с инфарктоподобными изменениями 
на электрокардиограмме (ЭКГ) и множественными рабдомиомами в сердце, ассоциированные с комплексом тубероз-
ного склероза. Ребенок наблюдался в течение 11 мес. Пациент не нуждался в терапии. При динамическом наблюде-
нии регистрировалась нормализация параметров ЭКГ – отсутствие признаков инфаркта миокарда. 
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Abstract
The article presents a rare clinical case of a child of the first month of life with heart attack-like changes on the ECG and 
multiple rhabdomyomas in the heart, associated with tuberous sclerosis complex. The child was followed up for 11 months. 
The patient did not require therapy. Dynamic observation showed normalization of ECG parameters – no signs of myocardial 
infarction.
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Актуальность

В детском возрасте рабдомиомы являются наиболее 
распространенными образованиями в структуре опухо-
лей сердца. По гистологическому строению и свойствам 
этот вид опухолей относят к доброкачественным, они 
часто регрессируют по мере роста ребенка. Механизмы 
этого процесса изучены не до конца [1]. 

Существуют важные аспекты, которые определяют 
клиническую значимость рабдомиом. Во-первых, это 
механическая обструкция путей притока или оттока из 
желудочков, что часто требует срочного оперативного 
вмешательства. Во-вторых, нарушения ритма могут спо-
собствовать развитию аритмогенной кардиомиопатии и 
потребовать хирургического лечения опухоли [2]. Внутри-
желудочковые образования, такие как рабдомиома или 
метастазы опухоли, могут изменять внутрисердечную 
электрическую проводимость и вызывать электрические 
явления, такие как нарушения реполяризации, напоми-
нающие инфаркт миокарда с подъемом сегмента ST. 
Опубликованы единичные клинические случаи с такими 
электрическими феноменами [3, 4]. 

Рабдомиомы часто ассоциированы с комплексом  
туберозного склероза – наследственным заболевани-
ем, вызванным мутациями в генах TSC-1 или TSC-2.  
При туберозном склерозе рабдомиомы являются наи-
более ранним признаком заболевания, а клинические 
признаки основного заболевания появляются гораздо 
позже [5, 6]. 

Цель: представить клинический случай ребенка в воз-
расте 15 дней с множественными рабдомиомами сердца 
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на фоне туберозного склероза без нарушений гемодина-
мики с инфарктоподобными изменениями на ЭКГ.

Клинический случай
Пациентка Э., 15 дней, поступила с диагнозом: Инфаркт 

боковой стенки левого желудочка (ЛЖ). Множественные 
рабдомиомы сердца. Функциональный класс I (Ross).

Из анамнеза известно, что ребенок от 1-й беременно-
сти, которая протекала на фоне носительства краснухи, 
хронического пиелонефрита, гипергликемии натощак, с 
анемией легкой степени во втором триместре, отеками 
беременных в третьем триместре. Опухоли сердца выяв-
лены внутриутробно на 32-й нед. беременности. Роды на 
сроке 40 нед. оперативным путем. 

При рождении состояние средней тяжести, масса при 
рождении – 3480 г, рост – 53 см, оценка по Апгар – 6/8 
баллов. В первые сутки жизни выполнена эхокардио-
графия (ЭхоКГ), по данным которой визуализировались 
множественные овальные и округлые эхоплотные обра-
зования размером от 6 до 16 мм; исключена обструкция 
выводных трактов желудочков; сократительная способ-
ность миокарда ЛЖ в рамках физиологической нормы. 
При проведении мультиспиральной компьютерной томо-
графии (МСКТ) головного мозга были визуализированы 
очаговые уплотнения паренхимы справа и слева разме-
ром 1,8–2,2 мм, расцененные как туберомы. 

На электрокардиограмме (ЭКГ) зарегистрирован си-
нусовый ритм, признаки инфаркта нижней стенки и за-
днебазальных отделов ЛЖ: зубец QS, подъем сегмента 
ST в отведениях II, III, AVF, реципрокные изменения в от-
ведении I и AVL (рис. 1).

Рис. 1. Электрокардиограмма при постановке диагноза в первые сутки жизни 
Fig. 1. Electrocardiogram at diagnosis on the first day of life 

Инфаркт миокарда является чрезвычайно редким со-
стоянием у новорожденных и связан с неблагоприятным 
исходом, поэтому данные изменения на ЭКГ явились ос-
нованием для расширенного обследования. 

Ребенку выполнено суточное мониторирование ЭКГ 
(СМЭКГ). В течение суток регистрировался синусовый 
ритм с адекватной среднесуточной частотой сердечных 
сокращений (ЧСС), редкая одиночная желудочковая экс-
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мин, артериальное давление (АД) на правой руке – 81/ 
44 мм рт. ст., на левой руке – 72/42 мм рт. ст., АД на пра-
вой ноге – 95/52 мм рт. ст., на левой ноге – 87/48 мм рт. ст. 
Плече-лодыжечный индекс справа – 1,17, слева – 1,21. 
Пульс на лучевых и бедренных артериях симметричный, 
удовлетворительного наполнения и напряжения. Печень 
пальпировалась на 1 см ниже правого края грудины, край 
эластичный. Рост – 53 см. Вес пациента – 3900 г.

При поступлении на ЭКГ синусовый ритм с ЧСС 150 
в мин, отклонение электрической оси сердца влево, при-
знаки инфаркта нижней стенки и заднебазальных отде-
лов ЛЖ зубец QS в отведениях II, III, aVF, подъем сегмен-
та ST в отведениях II, III, aVF, подъем сегмента ST V3–V6, 
реципрокные изменения в отведении I и AVL. В динамике 
патологические изменения на ЭКГ сохранялись в преж-
нем виде (рис. 2).

трасистолия. Анализ крови на тропонин I – 168,1 нг/мл 
(норма до 90 нг/мл).

С рождения и до момента госпитализации в детское 
отделение НИИ кардиологии Томского НИМЦ состояние 
ребенка расценивалось как стабильное, отрицательной 
динамики не наблюдалось.

При поступлении мама пациентки жалоб не предъ-
являла. Общее состояние было удовлетворительным. 
Ребенок находился на естественном вскармливании, 
весь объем питания усваивал. При объективном осмотре 
кожные покровы и слизистые оболочки физиологической 
окраски, чистые. Большой родничок не напряжен, не вы-
бухал – 3,0 × 3,5 см. При аускультации легких дыхание 
пуэрильное, проводилось во все отделы, частота дыха-
ния в покое – 40 в мин. Тоны сердца были ясные, рит-
мичные, шум не выслушивался, ЧСС в покое – 150 уд/

Рис. 2. Электрокардиограмма при поступлении в стационар в возрасте 1 мес. 
Fig. 2. Electrocardiogram upon admission at the age of 1 month 

При проведении ЭхоКГ размеры камер сердца в рам-
ках физиологической нормы, функционирует овальное 
отверстие с едва заметным сбросом. Обнаружены мно-
жественные рабдомиомы в левом и правом желудочках 
размером от 2 до 20 мм, самая крупная (20 × 10 мм) в 
поперечном синусе (рис. 3). Данных за обструкцию путей 
притока и путей оттока не выявлено. К одной из опухолей 
прилежит правая нисходящая артерия, кровоток в коро-
нарных артериях нормальный, в антеградном направле-
нии. Сократительная функция ЛЖ не снижена (фракция 
выброса ЛЖ в В-режиме 78%). 

Согласно данным СМЭКГ, синусовый ритм с адек-
ватной среднесуточной ЧСС (132 уд/мин), прирост  
и снижение ЧСС адекватное, минимальная и макси-
мальная ЧСС в норме – 93 и 186 уд/мин соответственно, 
редкая одиночная желудочковая экстрасистолия – 32 
комплекса за сут.

По лабораторным данным в общем анализе крови 
значимых изменений не выявлено, в биохимическом ана-

лизе наблюдалось умеренное повышение кардиоспеци-
фических маркеров повреждения: КФК-МВ – 82 ед/л (воз-
растная норма до 6 мес. – 50 ед/л), КФК-МВ масса – 23,2 
нг/мл (норма – до 6 нг/мл); тропонин I – 130,3 нг/л (нор- 
ма – до 90 нг/л). В динамике после первого анализа, взя-
того по месту жительства, отмечалось умеренное сниже-
ние концентрации тропонина I.

Пациентка осмотрена неврологом. На момент осмо-
тра неврологических нарушений не выявлено. С учетом 
изменений, выявленных при МСКТ головного мозга, ве-
роятен диагноз туберозного склероза.

По результатам обследования у пациентки была ис-
ключена клиническая значимость рабдомиом: отсут-
ствовала обструкция выводных трактов желудочков, на-
рушений ритма сердца не зарегистрировано. Учитывая 
нормальные показатели гемодинамики по данным ЭхоКГ, 
отсутствие клинических признаков сердечной недоста-
точности, было принято решение воздержаться от прове-
дения коронарографии.

2023;38(2):258–263
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Ребенок был выписан в удовлетворительном состо-
янии под наблюдение педиатра, кардиолога, невролога. 
Рекомендована оценка в динамике ЭКГ, ЭхоКГ, СМЭКГ, 
генетическое консультирование, обследование и лечение 
в специализированном центре туберозного склероза.

Через 2 мес. после выписки были получены резуль-
таты полногеномного секвенирования. Обнаружен ранее 
не описанный в литературе вариант в гетерозиготном со-
стоянии в интроне 12 и 41 гена TSC-2, предположитель-
но приводящий к абберантному сплайсингу. Патогенные 

варианты в гене TSC-2 могут приводить к туберозному 
склерозу 2-го типа. Для уточнения патогенности варианта 
рекомендуется проверка его статуса de novo.

В возрасте 6 мес. по месту жительства ребенку было 
проведено ЭхоКГ в динамике: отсутствовали нарушения 
гемодинамики, регресса рабдомиом не выявлено. На ЭКГ 
сохранялись выявленные ранее изменения.

При проведении ЭКГ в динамике в возрасте 11 мес. 
синусовый ритм, признаков ишемии не выявлено (рис. 4). 
Контрольное ЭхоКГ выполнить не удалось.

Рис. 3. Множественные рабдомиомы в полости правого и левого желудочков, А – парастернальная позиция, длинная ось левого желудочка, Б – 
четырехкамерная позиция
Примечание: Ао – аорта, ЛП – левое предсердие, ЛЖ – левый желудочек, ПЖ – правый желудочек, ПП – правое предсердие.
Fig. 3. Multiple rhabdomyomas in the cavity of the right and left ventricles, A – parasternal position, long axis of the left ventricle, B – four-chamber position 
Note: Ao –aorta, left atrium, LV – left ventricle, RV – right ventricle, RA – right atrium.

Рис. 4. Электрокардиограмма в 
возрасте 6 мес. 
Fig. 4. Electrocardiogram at 6 months 
of age 

Обсуждение

Рабдомиома является наиболее распространенной 
опухолью сердца у детей. На ее долю приходится более 
60% всех первичных опухолей сердца [7, 8].

Связь множественных рабдомиом сердца с туберозным 
склерозом давно признана, однако при наличии одиночных 
рабдомиом корреляция до конца не ясна. В случае диа-
гностики одиночной опухоли целесообразно провести тща-
тельное обследование камер сердца, чтобы не пропустить 
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более мелкие образования. Частота туберозного склероза 
у детей с рабдомиомой сердца составляет 60–80% [5].

Множественные рабдомиомы сердца являются мар-
кером, который может предвещать диагноз туберозного 
склероза задолго до начала возникновения других харак-
терных признаков патологии: эпилептических приступов, 
кожных симптомов. Туберозный склероз может быть вери-
фицирован только на основании строгих критериев. Таким 
образом, само по себе наличие множественных рабдоми-
ом не является достаточным доказательством для поста-
новки диагноза туберозного склероза, но должно вызвать 
серьезные подозрения и направить исследования в нуж-
ное русло. У таких пациентов следует собрать подробный 
семейный анамнез и в любом случае предложить генети-
ческое консультирование [8]. Естественное течение раб-
домиом сердца у детей характеризуется спонтанной ре-
грессией. Чем младше возраст постановки диагноза, тем 
выше вероятность спонтанной регрессии, которая, как 
правило, встречается в первые четыре года жизни [8]. 

Особенности расположения и роста рабдомиомы 
определяют широкий спектр клинических проявлений [9].

Частыми находками являются различные нарушения 
ритма сердца, определяемые локализацией рабдомиом. 
При холтеровском мониторировании ЭКГ часто регистри-
руются различные нарушения ритма и проводимости 
сердца: синдром Вольфа – Паркинсона – Уайта, наджелу-
дочковая тахикардия, синдром слабости синусного узла, 
желудочковая тахикардия [9, 10]. По данным литературы, 
при рабдомиомах сердца часто описываются аномалии 
ЭКГ. Указанные опухолевидные образования сердца мо-
гут изменять внутрисердечную электрическую проводи-
мость, вызывая электрические феномены, которые могут 
выглядеть как псевдопреэкзитация желудочков, синдром 
Бругада или нарушения реполяризации, напоминающие 
инфаркт миокарда с подъемом сегмента ST [3, 11]. Ав-
торы считают, что описанные ЭКГ-паттерны обусловле-
ны изолированными нарушениями деполяризации пред-
сердий вследствие опухолевой гетерогенной активации 
эндокарда. Кажущаяся патологической реполяризация 
желудочков, вероятно, связана с наложением атриовен-
трикулярной электрической активности предсердий на 
желудочковую реполяризацию [3]. 

В одной из статей представлен клинический случай 
пациента, при котором описан ЭКГ-паттерн нарушения 
реполяризации куполообразным подъемом сегмента ST в 
отведениях V4, V5, V6, I, aVL и инверсией зубца T, который 
регрессировал по мере роста ребенка и проводимой те-
рапии. В исследовании сообщается, что, учитывая частую 
спонтанную регрессию опухолей, в гемодинамически ста-
бильных случаях достаточно тщательного наблюдения [4]. 

В нашем случае у ребенка на ЭКГ, наряду с нарушением 
реполяризации, регистрировались ЭКГ-признаки инфар-
кта миокарда нижней стенки и заднебазальных отделов 
ЛЖ с последующей нормализацией параметров ЭКГ (см. 
рис. 1, 4), что, вероятно, связано с уменьшением размеров 
рабдомиом. Изменения на ЭКГ при больших рабдомиомах 
связаны с нарушением внутрисердечной проводимости, 

которые вызывают электрический феномен, напоминаю-
щий инфаркт миокарда, и имеют обратимый характер, что 
подтверждено данными литературы [3, 4, 11, 12].

Симптоматика опухолей может сильно варьировать 
от отсутствия каких-либо симптомов до признаков сер-
дечной и дыхательной недостаточности, свидетельству-
ющих о необходимости хирургического вмешательства. 
Диагностика опухолей сердца основывается почти ис-
ключительно на неинвазивных методах визуализации [8]. 

Большинство пациентов с опухолями сердца не нужда-
ются в лечении. J. Kwiatkowska и соавт. провели ретроспек-
тивный анализ 30 детей с опухолями сердца. Кардиоло-
гическая оценка включала изучение медицинских карт и 
анамнеза пациентов, объективное обследование, анализы 
ЭхоКГ, стандартной ЭКГ в 12 отведениях и СМЭКГ на мо-
мент установления диагноза и с интервалом 6–12 мес. в 
период диспансерного наблюдения в поликлинике. Соглас-
но результатам анализа, большинство детей не нуждались 
в операции на сердце, хирургическое иссечение опухоли 
потребовалось только в 3 случаях. У 22 детей из 30 диагно-
стирована рабдомиома, у 16 из этих пациентов в отдален-
ном периоде подтвержден туберозный склероз [13].

Ряд авторов продемонстрировали, что у пациентов с 
рабдомиомами и туберозным склерозом с патогенными 
мутациями в гене TSC-2 заболевание протекает в тяже-
лой форме, требующей неотложного вмешательства [14]. 
У нашего пациента выявлена патогенная мутация в дан-
ном гене, однако клиническая симптоматика туберозного 
склероза отсутствует. В настоящее время ребенок еже-
месячно осматривается неврологом. Тем не менее, мы 
считаем, что ребенку необходимо расширенное обследо-
вание в профильном центре.

Заключение
Рабдомиомы сердца часто сопряжены с серьезным ге-

нетическим заболеванием – туберозным склерозом. Это 
обусловливает необходимость комплексного мультидисц-
плинарного подхода к таким пациентам. На этапе обсле-
дования в кардиологическом стационаре ключевой явля-
ется оценка клинической значимости рабдомиом, которая 
может быть связана с обструкцией путей оттока и притока 
желудочков, наличием нарушений ритма сердца и ише-
мии миокарда вследствие сдавления ветвей коронарных 
артерий опухолями. Инфарктоподобные изменения на 
ЭКГ у данной категории пациентов необходимо диффе-
ренцировать с истинным нарушением коронарного крово-
тока, учитывая возможности локализации опухоли. При 
постановке диагноза рабдомиомы сердца пациент дол-
жен быть направлен на генетическое консультирование в 
специализированный стационар для подтверждения диа-
гноза «туберозный склероз», после чего при необходимо-
сти ему может быть назначена терапия. 

Данные литературы свидетельствуют о регрессе раб-
домиом в значительном количестве случаев, что является 
основанием для выбора тактики тщательного динамиче-
ского наблюдения неограниченное количество времени 
при отсутствии нарушений сердечной гемодинамики. 
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