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Первичная недифференцированная саркома клапана 
легочной артерии, осложнившаяся тромбоэмболией, 
у пациента с кавернозным туберкулезом легких. 
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Первичные злокачественные поражения клапана легочной арте-
рии являются редкой патологией в  кардиологической практике. 
Наличие длительного бессимптомного периода и  манифестация 
комплексом неспецифических жалоб в  виде длительного кашля, 
интоксикационного синдрома, одышки, боли в груди, характерных 
для широкого ряда заболеваний, значительно затрудняют свое
временную постановку диагноза. В  настоящей статье представ-
лен клинический случай первичной недифференцированной сар-
комы клапана легочной артерии, осложненной тромбоэмболией 
легочной артерии, у  пациента с  кавернозным туберкулезом лег-
ких. Уникальность представленного случая заключается в демон-
страции диагностических "ловушек" при сочетании данной пато-
логии с  активной туберкулезной инфекцией, описываются этапы 
дифференциальной диагностики с  инфекционным эндокардитом, 
миксомой, подчеркивается роль морфологической верификации. 
Пациенту была успешно выполнена тромбэктомия из ствола и вет-
вей легочной артерии с  последующим протезированием биопро-
тезом 21  мм. В  дальнейшем патоморфологическое исследование 
подтвердило диагноз недифференцированной плеоморфной сар-
комы (FNCLCC G3) с  инвазией стенки клапана/артерии. Пациент 
выписан с  клиническим улучшением, однако, несмотря на успеш-
ность проведенного оперативного вмешательства, его долгосроч-
ный прогноз остается неопределенным ввиду далеко зашедшей 

стадии заболевания на момент постановки диагноза. Описанный 
случай подчеркивает важность сохранения онконастороженности 
при обнаружении объемных образований сердца с  учетом ком-
плекса клинических, анамнестических и визуализационных данных.
Ключевые слова: клинический случай, недифференцированная 
саркома, саркома клапана легочной артерии, тромбоэмболия ле-
гочной артерии, туберкулез.
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Primary undifferentiated pulmonary valve sarcoma complicated by thromboembolism in a patient with cavitary 
tuberculosis. A case report
Zakharyan E. A.1, Shatov D. V.1,2, Voronova A. A.2, Radkovskaya M. S.1
1Vernadsky Crimean Federal University, Georgievsky Medical Academy. Simferopol, Russia; 2Semashko Republican Clinical Hospital. Simferopol, 
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Primary pulmonary valve tumor is a rare pathology in cardiology practice. 
Long asymptomatic period and the manifestation of nonspecific 
complaints, such as a persistent cough, intoxication, shortness of breath, 
and chest pain, characteristic of a  wide range of diseases, significantly 
complicate timely diagnosis. This article presents a  case of primary 
undifferentiated pulmonary valve sarcoma complicated by pulmonary 
embolism in a patient with cavitary tuberculosis. This case is unique in 

demonstrating diagnostic pitfalls associated with the combination 
of this pathology with active tuberculosis. The stages of differential 
diagnosis with infective endocarditis and myxoma are described, 
and the role of morphological verification is emphasized. The patient 
underwent successful pulmonary artery thrombectomy, followed by 
replacement with a 21 mm bioprosthetic valve. Subsequent pathological 
examination confirmed the diagnosis of undifferentiated pleomorphic 
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ЛА — легочная артерия, МБТ — микобактерия туберкулеза, МСКТ — мультиспиральная компьютерная томография, ЭхоКГ — эхокардиография.

Ключевые моменты
• � На сегодняшний день количество научных ра-

бот, описывающих сочетание злокачественных 
опухолей сердца с  туберкулезной инфекцией, 
вопросы дифференциальной диагностики 
и  аспекты ведения данной категории пациен-
тов, остаются крайне малочисленными. 

• � Представлен клинический случай первичной 
недифференцированной саркомы клапана ле-
гочной артерии, осложненной тромбоэмболией 
легочной артерии, у  пациента с  кавернозным 
туберкулезом легких, которая исходно была 
расценена как вегетация на фоне инфекцион-
ного эндокардита.

• � Выполнена успешная тромбэктомия из ствола 
левой легочной артерии, что позволило добить-
ся клинического улучшения.

• � Поздняя верификация злокачественных опухо-
лей сердца оказывает значительное влияние на 
долгосрочный прогноз пациента, что диктует 
необходимость сохранения онконасторожен-
ности при обнаружении объемных образований 
сердца.

Key messages
• � Currently, the number of papers describing the 

combination of cardiac tumors and tuberculosis 
infection, differential diagnosis, and management 
aspects of this patient population remains extremely 
limited.

• � A case of primary undifferentiated pulmonary valve 
sarcoma complicated by pulmonary embolism is 
presented in a  patient with cavitary tuberculosis, 
which was initially diagnosed as a vegetation secon
dary to infective endocarditis.

• � Successful left pulmonary artery thrombectomy was 
performed, resulting in clinical improvement.

• � Late detection of cardiac tumors significantly im
pacts the patient's long-term prognosis, necessita
ting continued apprehensive attitude for tumors 
when cardiac masses are detected.

Введение
Опухоли сердца — редкое заболевание в кардио

логической практике, которое включает в себя как 
доброкачественные опухоли (например, миксомы), 
опухолеподобные поражения (такие как вегетации, 
перикардиальные кисты и пр.), так и злокачествен-
ные новообразования сердца1. Частота диагности-
ки первичных опухолей сердца при вскрытии со-
ставляет от 0,001 до 0,030% [1].

Особенностью первичных опухолей сердца 
является длительный период отсутствия клиниче-

1	 Travis W.D. WHO classification of tumours of the lung, pleura, thymus 
and heart. 2015.

sarcoma (FNCLCC G3) with valve/artery wall invasion. The patient was 
discharged with clinical improvement. However, despite the success 
of the surgical intervention, his long-term prognosis remains uncertain 
due to the advanced disease stage at diagnosis. This case highlights the 
importance of apprehensive attitude to cancer when detecting cardiac 
space-occupying processes, taking into account a  combination of 
clinical, anamnestic, and imaging data.
Keywords: case report, undifferentiated sarcoma, pulmonary valve 
sarcoma, pulmonary embolism, tuberculosis.
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ской симптоматики, вследствие чего установление 
диагноза происходит на поздних стадиях заболева-
ния. При клинической манифестации со стороны 
сердечно-сосудистой системы пациента могут бес-
покоить симптомы нарастающей сердечной недо-
статочности, связанные с  создаваемым растущей 
опухолью механическим препятствием полноцен-
ному наполнению и  опорожнению камер сердца, 
а  также работе клапанного аппарата. Частыми ос-
ложнениями таких опухолей являются тромбоэм-
болии (в особенности, сосудов легких и  головного 
мозга), вовлечение в  процесс перикарда с  образо-
ванием выпота и системное метастазирование, что, 
как правило, влечет за собой развитие опухолевой 
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отделах. Пациент был госпитализирован в  инфек-
ционное отделение с  подозрением на левосторон-
нюю верхнедолевую пневмонию.

Лабораторно: признаки анемии (гемоглобин 
=108 г/л, эритроциты =3,85×1012/л), лейкоцитоз 
(лейкоциты 14,0×109/л, нейтрофилы палочкоядер-
ные — 15%, сегментоядерные — 55%, лимфоциты — 
17%, моноциты — 3%), ускорение скорости оседа-
ния эритроцитов, скорость оседания эритроцитов 
(36  мм/ч), повышение уровня С-реактивного бел-
ка (407,8  мг/л). Анализ мокроты на микобактерию 
туберкулеза (МБТ) при двух 3-кратных последова-
тельных заборах мокроты отрицательный.

В ходе госпитализации были выполнены элек-
трокардиография и  эхокардиография (ЭхоКГ). По 
данным электрокардиографии  — синусовая арит-
мия с  частотой сердечных сокращений 68-94 уд./
мин; по данным ЭхоКГ  — утолщение створок 
клапанов ЛА с  неровными подвижными контура-
ми, размерами 3,3×1,6  см и  0,6  см, вызывающие 
частичную обструкцию артерии, скорость потока 
238 см/сек, средний градиент 11,2 мм рт.ст., регур-
гитация 1-й ст. на митральном, трикуспидальном 
и  аортальном клапанах, 2-й ст. на клапане ЛА. 
Предположен диагноз бактериального эндокардита.

Пациенту был назначен курс терапии лево
флоксацином (100 мг внутривенно) на протяжении 
6 сут. В  дальнейшем в  связи с  неэффективностью 
терапии назначен цефепим 1,0 г 2 раза/сут. в тече-
ние 5 дней. При контрольном рентгенологическом 
исследовании  — отрицательная динамика в  виде 
увеличения полостного образования; третье ми-
кробиологическое исследование мокроты на МБТ 
3-кратно положительно. Следует отметить, что па-
циент отрицал предшествующие контакты с  боль-
ными туберкулезом.

После подтверждения туберкулезной инфек-
ции по эпидемиологическим показаниям был пере-
веден в  профильный центр фтизиатрии и  пульмо-
нологии с  диагнозом: "Инфильтративный тубер-
кулез верхней доли левого легкого в  фазе распада, 
МБТ+, режим лекарственно-чувствительного ту-
беркулеза 1 группы. Дыхательная недостаточность 
1  степени", где пациент проходил лечение в  тече-
ние 3 мес. и выписан на амбулаторное наблюдение, 
продолжая получать поддерживающую терапию, 
после прекращения бактериовыделения. 

После выписки сохранялись жалобы на сла-
бость, сердцебиение и  одышку, направлен на кон-
сультацию к  кардиологу. При осмотре: перифери-
ческих отеков нет, аускультативно над легкими вы-
слушивалось везикулярное дыхание, в  проекциях 
клапанов сердца — систолический шум. Артериаль-
ное давление составляло 110/70  мм рт.ст., частота 
сердечных сокращений — 110 уд./мин.

При повторной ЭхоКГ в  области проекции 
клапана ЛА была визуализирована изоэхогенная 

интоксикации [2]. Некоторые из этих симптомов, 
такие как длительный кашель, одышка, боли в гру-
ди, как и интоксикационный синдром, могут также 
быть характерны и  для других заболеваний, в  т.ч. 
для туберкулеза легких, что значительно усложняет 
диагностический поиск [3]. 

Необходимо отметить крайнюю малочислен-
ность научных работ, содержащих описание данной 
категории пациентов и тактики их дальнейшего ве-
дения. Обращает также внимание тенденция к  по-
становке диагноза на поздних стадиях заболева-
ния. В настоящей работе представлен клинический 
случай первичной недифференцированной сарко-
мы клапана легочной артерии (ЛА), осложненной 
тромбоэмболией ЛА, у пациента с кавернозным ту-
беркулезом легких.

Клинический случай
Пациент С., 37  лет, строитель, неофициаль-

но трудоустроен, сельский житель степной части 
Крымского полуострова. Жилищные условия со-
ответствовали нормам санитарно-эпидемиологи-
ческого благополучия. Поступил в  приемный по-
кой с  жалобами на слабость, малопродуктивный 
кашель, повышение температуры до 39 оC, одышку 
при умеренной физической нагрузке и дискомфорт 
в  грудной клетке при глубоком вдохе. Лихорадка 
беспокоила пациента в  течение недели, сухой ка-
шель и  одышка наблюдались на протяжении по-
следнего месяца; лечился самостоятельно приемом 
жаропонижающих средств. 

При проведении обзорной рентгенографии ор-
ганов грудной клетки выявлено полостное образо-
вание в верхней доле левого легкого с неравномер-
ным усилением легочного рисунка в  прилегающих 

Рис. 1    �Изображение, полученное при ЭхоКГ (парастернальная по-
зиция по короткой оси). Черная стрелка  — параклапанная 
структура в просвете ЛА, белая стрелка — аорта.
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в долевые ветви. Выполнена тромбэктомия из систе-
мы левой и правой ветвей ЛА. 

После завершения тромбэктомии был тща-
тельно осмотрен клапан ЛА: визуализировались 
две створки с  наличием фиброзных изменений, 
а  также значительное уменьшение их площади 
и  ригидность. Септальная створка была представ-
лена в  виде конгломерата фиброзных тканей, что 
препятствовало нормальной работе клапана. При 
удалении данной створки произошел ее разрыв 
с выделением детрита. Материал был отправлен на 
бактериологическое исследование для исключе-
ния инфекционной природы изменений. Проведе-
на антисептическая обработка всех операционных 
полей, в позицию клапана ЛА имплантирован био-
протез аортального клапана (ксеноперикардиаль-
ный на гибком опорном каркасе, размер 21 мм) на 
14 "П" швах на прокладках (Neo Cor Юни Лайн — 
21). После была ушита стенка ЛА, выполнено со-
гревание. Восстановление сердца после разряда де-
фибриллятора — ритм синусовый. Послеопераци-
онный период протекал без осложнений. 

По результатам патологоанатомического иссле-
дования операционного материала: микроскопиче-
ские изменения характерны для роста саркомы G-3 
в стенке клапана и ЛА (рисунок 3).

подвижная структура размерами 40×26  мм, пара-
клапанно, которая обтурировала просвет артерии 
на 80% (рисунок 1). Для уточнения диагноза паци-
ент был направлен на мультиспиральную компью-
терную томографию (МСКТ) с  ангиопульмоногра-
фией.

По данным МСКТ на уровне бифуркации ле-
гочного ствола обнаружен дефект контрастирова-
ния с бугристыми контурами, с переходом преиму-
щественно на левую ЛА и  ее ветви (36×27×26  мм, 
65% просвета)  — вероятно, тромбоэмболические 
дефекты наполнения (рисунок 2).

После дообследования пациент был госпита
лизирован в  кардиохирургическое отделение для 
проведения оперативного лечения. В  стационаре 
выполнена тромбэктомия из ствола и  ветвей ЛА 
с последующим протезированием клапана ЛА. Опе-
рация проводилась через стандартный доступ — сре-
динную стернотомию. После обеспечения искус-
ственного кровообращения и охлаждения пациента 
до 34  оC был выполнен поперечный разрез ствола 
ЛА, в просвете которой был обнаружен массивный 
белый тромб, практически полностью перекрываю-
щий просвет артерии и фиксированный к интиме; 
при вскрытии левой и правой ЛА в просвете также 
обнаружены массивные белые тромбы, уходящие 

Рис. 2    �Серия изображений, полученная при МСКТ с внутривенным контрастированием. Белая стрелка — дефект контрастирования ЛА.
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Рис. 3    �Изображение, полученное при световой микроскопии: А  — низкодифференцированная опухоль; Б  — выраженный клеточный 
и ядерный полиморфизм, митотическая активность. Окраска гематоксиллин-эозин. Увеличение ×40.

Примечание: цветное изображение доступно в электронной версии журнала. 

БА

Таблица 1 
Временнáя шкала

Дата/период Событие Ключевые данные Вмешательство/исход
Март 2024г Госпитализация 

с подозрением 
на левостороннюю 
верхнедолевую пневмонию

После лечения рентгенологически отрицательная 
динамика, положительный результат посева 
мокроты на МБТ

Курс антибиотикотерапии — 
без эффекта, направлен на 
госпитализацию в центр фтизиатрии 
и пульмонологии

Апрель 2024г Госпитализация 
в центр фтизиатрии 
и пульмонологии 
по эпидемиологическим 
показаниям

Выставлен диагноз инфильтративного туберкулеза 
верхней доли левого легкого в фазе распада

Начало противотуберкулезной 
терапии

Впервые обнаружены 
изменения со стороны 
клапанного аппарата 
сердца

Миксоматозная дегенерация створок клапана ЛА, 
скорость на ЛК — 238 см/сек, средний градиент 
на ЛК — 11,2 мм рт.ст. по данным ЭхоКГ

Предположен инфекционный 
эндокардит, рекомендовано 
амбулаторное наблюдение кардиолога

Июль 2024г Повторная ЭхоКГ Параклапанная изоэхогенная структура 40×26 мм, 
обтурация просвета ЛА до 80%

Направлен на госпитализацию 
в отделение кардиохирургии

Август 2024г Госпитализация 
в отделение 
кардиохирургии

По данным МСКТ ОГК — дефект 
контрастирования легочного ствола, КТ — картина 
ТЭЛА

Тромбэктомия; протезирование 
клапана ЛА биопротезом 21 мм 
(NeoCor Uni Line)

Ранний 
послеоперационный 
период

ЭхоКГ — транспротезный транспульмональный 
систолический поток со скоростью 2,6 м/с; средний 
градиент 14 мм рт.ст.; ФВ ЛЖ 61%; признаков 
легочной гипертензии нет

Выставлен окончательный 
диагноз недифференцированной 
плеоморфоклеточной саркомы 
клапана ЛА.
Выписан с улучшением под 
наблюдение кардиолога, онколога 
амбулаторно

Контроль МСКТ ОГК — ствол ЛА без дефектов; 
каверна 32 мм; плевральная жидкость: 
справа 20 мм, слева 11 мм

Патоморфологическое 
исследование

По данным патоморфологического исследования — 
недифференцированная плеоморфоклеточная 
саркома в стенке клапана и ЛА

Примечание: ЛА — легочная артерия, ЛК — легочный клапан, МБТ — микобактерии туберкулеза, МСКТ — мультиспиральная компьютер-
ная томография, ОГК — органы грудной клетки, ТЭЛА — тромбоэмболия легочной артерии, ФВ ЛЖ — фракция выброса левого желудоч-
ка, ЭхоКГ — эхокардиография.
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Клинические случаи

Контрольная ЭхоКГ с  положительной дина-
микой показателей кровотока: транспротезный 
транспульмональный систолический поток с  Vmax 
2,6 м/с, PGmean 14 мм рт.ст., функция других кла-
панов не нарушена, сократительная функция лево-
го желудочка сохранена (фракция выброса — 61%), 
признаки легочной гипертензии отсутствуют.

По данным контрольной МСКТ с  внутривен-
ным контрастированием — легочной ствол без де-
фектов контрастирования. В  нижней доле левого 
легкого на фоне участка консолидации — полость 
с толстыми стенками диаметром 32 мм, в плевраль-
ных полостях свободная жидкость толщиной слоя 
справа 20 мм, слева 11 мм.

Пациент был выписан с  улучшением под на-
блюдение кардиолога и онколога.

По данным иммуногистохимического иссле-
дования  — недифференцированная плеоморф-
ная саркома 3 ст. злокачественности по FNCLCC 
(Fédération Nationale des Centres de Lutte Contre le 
Cancer, Национальная федерация центров борьбы 
с раком).

Заключительный клинический диагноз: 
Основной: Недиференцированная плеоморф-

ноклеточная саркома сердца, состояние после про-
тезирования клапана ЛА, тромбэктомии, II клини-
ческая группа.

Сопутствующее: Инфильтративный туберкулез 
верхней доли левого легкого в фазе распада, МБТ+, 
режим лекарственно-чувствительного туберкулеза 
1 группы. 

Временнáя шкала событий представлена в  та-
блице 1.

Обсуждение
Согласно современным данным, опухоли серд-

ца представляют собой редкие заболевания, кото-
рые в  75% случаев являются доброкачественными 
(50-90% представлено миксомами), при этом, час
тота первичных злокачественных опухолей серд-
ца крайне мала. Согласно данным Национального 
института рака, за период с 1973г по 2015г было за-
регистрировано всего 694 случая первичных злока-
чественных опухолей сердца среди 7384580 случаев 
онкологических заболеваний, что составляет лишь 
0,009% [4]. Среди злокачественных новообразова-
ний сердца наиболее часто встречаются саркомы 
(95-98%). Из них ангиосаркомы являются наиболее 
распространенным подтипом, частота встречаемо-
сти которых колеблется в пределах 15-40% [5].

Саркомы разделяют на ангиосаркомы, лейо-
миосаркомы и  недифференцированные саркомы. 
Последние новообразования характеризуются от-
сутствием четкой гистологической структуры, вы-
сокой инвазивностью и  неблагоприятным прогно-
зом для пациента [6]. Ангиосаркомы сердца обычно 
возникают в  правом предсердии и  наиболее часто 

метастазируют в  кости и  легкие [7]. Дифференци-
альная диагностика таких опухолей затруднена из-
за их редкости и неспецифичности симптомов, что 
часто приводит к  ошибочным диагнозам. В  числе 
возможных клинически схожих состояний  — пер-
вичные и  вторичные злокачественные новообра-
зования, доброкачественные опухоли, тромбы, ве-
гетации, а также инфекционные поражения в виде 
туберкулем, аспергиллем и  различных кистозных 
образований [8]. 

Сложности диагностического поиска опухолей 
сердца, особенно сарком, наглядно иллюстрируют 
клинические случаи, представленные в литературе. 
Pourkia R, et al. описывают пациента, у  которого, 
как и в нашей работе, первично был диагностиро-
ван туберкулез, и  клинические проявления свя-
зывали именно с  данной патологией, что привело 
к поздней постановке диагноза ангиосаркомы и от-
срочило начало лечения. Тем не менее, пациент 
перенес операцию и химиотерапию с хорошими ре-
зультатами [9]. 

Похожий случай представлен Shrivastava S, в ко-
тором опухоль правого предсердия была ошибочно 
диагностирована как туберкулома, учитывая пред-
шествующий контакт с  больным туберкулезом. 
Клинические симптомы, включая одышку, сердце-
биение и  повышенную утомляемость, в  сочетании 
с эпидемиологическими данными, также послужили 
причиной поздней диагностики заболевания [10]. 

Другой клинический случай первичной ангио-
саркомы с первоначальным ошибочным диагнозом 
в  виде вирусного перикардита, опубликованный 
в  работе Kurian KC, et al. в  очередной раз демон-
стрирует неспецифичность симптомокомплекса 
и  важность дифференциальной диагностики [11].

В настоящем клиническом примере в результа-
те проведенной ЭхоКГ было выявлено образование 
клапана ЛА, которое исходно было расценено как 
вегетация на фоне инфекционного эндокардита. 
Верификация саркомы стала возможной только по-
сле проведения морфологического исследования, 
что подтверждает его значение как "золотого стан-
дарта" для окончательной диагностики.

К  сожалению, в  настоящее время эффектив-
ного метода лечения данного заболевания не суще-
ствует. Решающее значение играет ранняя диагно-
стика с  последующим хирургическим вмешатель-
ством. Однако добиться полного удаления сарком 
крайне сложно, что приводит к  высокой частоте 
послеоперационных рецидивов. Средняя продол-
жительность жизни пациентов с саркомами сердца 
составляет 9-11 мес. При этом выживаемость че-
рез год составляет 47%, через три года — всего 24%. 
Медиана продолжительности жизни после полной 
резекции опухоли составляет 24 мес. в  отличие от 
10 мес. в случае неполной резекции или отсутствия 
хирургического вмешательства [12]. 
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Таким образом, клинические проявления зло-
качественных опухолей сердца часто неспецифич-
ны, что затрудняет своевременную диагностику 
и  может значительно усложнить определение объ-
ема и характера необходимого хирургического вме-
шательства, а  это, в  свою очередь, негативно ска-
зывается на долгосрочных результатах и исходе ле-
чения.

Результаты лечения сарком сердца во многом 
зависят от стадии заболевания, имеющей место на 
момент постановки диагноза. Несмотря на прове-
дение успешной операции и  послеоперационную 
реабилитацию пациента, его долгосрочный про-
гноз остается неопределенным и требует продолже-
ния наблюдения с  возможной корректировкой те-
рапевтических подходов. 

Заключение
Опухоли сердца являются редким заболевани-

ем в  кардиологической практике и  представляют 
значительные трудности в  диагностике и  лечении 
пациентов. Ключевой проблемой является неспеци
фичность клинических проявлений, что зачастую 
ведет к  диагностическим ошибкам и  позднему об-
наружению опухоли, особенно на фоне других за-
болеваний, таких как туберкулез легких. В настоя-
щем примере диагноз первичной саркомы сердца 

был затруднен в  связи со схожестью клинических 
симптомов с  другими заболеваниями и  развитием 
осложнений в  виде тромбоэмболии ЛА. Описан-
ный клинический случай подчеркивает важность 
учета всей совокупности анамнестических и  кли-
нических данных, а также своевременного назначе-
ния современных методов визуализации, что может 
стать основой для спасения жизни данной катего-
рии больных.

Информированное согласие. Авторы подтверж-
дают соблюдение требований конфиденциальности 
и  деперсонификации: идентифицирующие данные 
пациента не раскрываются; представленные изобра-
жения обезличены. Обработка персональных дан-
ных осуществлялась в соответствии с действующим 
законодательством. От пациента получено письмен-
ное добровольное информированное согласие на 
публикацию описания клинического случая.
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Все графические объекты, представленные в  руко-
писи, являются оригинальными, подготовлены ав-
торским коллективом специально для данной пу-
бликации и не заимствованы из иных источников.
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