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RARE CLINICAL CASE – LIFE-TIME DIAGNOSIS  
OF THE CARDIAC ANGIOSARCOMA 
Reshetov I. V., Bykov I. I., Agakina Yu. S., Nekrasova T. P.,  
Garaeva A. S., Mikerova M. S., Kiseleva A. E.

I. M. Sechenov First Moscow State Medical University 
(Sechenov University), Russian Federation 

Описан клинический случай диагностики ангиосаркомы сердца при его дебюте у женщины 25 лет, приведено 
обсуждение выбора метода лечения с учетом состояния пациентки. В отечественной и зарубежной литературе опи-
сания прижизненной диагностики ангиосарком, окружающих все отделы сердца, как это было в данном клиническом 
случае, отсутствуют.
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The article describes a clinical case of cardiac angiosarcoma in a 25-year-old woman at its onset, discusses the chal-
lengers treatment approach choice, taking into account the patient’s condition. In domestic and foreign literature there are 
no descriptions of in vivo diagnosis of angiosarcomas surrounding all parts of the heart, as in this clinical case.
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Частота новообразований средостения в 
структуре онкологических заболеваний 
составляет около 1  %. Первичная ангио-

саркома сердца относится к редким заболева-
ниям, диагностика которых вызывает затруд-
нения.

Новообразование обычно представлено беспо-
рядочным сплетением сосудистых полостей раз-
ных размеров с анаплазией эпителиальных клеток, 
выраженными участками некрозов, кровоизлияний 
и локализуется преимущественно в правом пред-
сердии [1, 2]. Первичные ангиосаркомы сердца, как 
правило, клинически проявляются только на позд-
ней стадии; симптомы зависят от локализации и 
размера опухоли [3].

Клинический случай
Пациентка О., 25 лет, 13.05.2018 поступила в 

университетскую клиническую больницу №  1  – в 
онкологическое хирургическое отделение комби-
нированных методов лечения. При поступлении 
предъявляла жалобы на одышку при минимальной 
физической нагрузке, слабость. Осмотр выявил 
бледность кожных покровов, отеки нижних конечно-
стей, увеличение окружности живота, отек правой 
молочной железы. 

При эхокардиографии (Эхо-КГ) обнаружено 
большое объемное образование, окружающeе все 
отделы сердца, расположеннoе в перикарде, средо-
стении, в левой плевральной полости, имеющее раз-
меры более 10х10 см, сдавливающее ствол легочной 
артерии (ЛА), восходящую аорту, возможно, вет-
ви ЛА, камеры сердца, вызывающее деформацию 
контура левого желудочка (ЛЖ), левого предсер-
дия (ЛП), правого предсердия (ПП). Образование 
прорастало стенку ПП в его полость до 1,5х1,0 см с 
флотирующим фрагментом в ПП, не достигающим 
трикуспидального клапана (ТК). Толщина образова-
ния достигала: около ЛЖ – до 4,5 см, вокруг ствола 
ЛА  – до 3,8 см, около ПП – до 4,4  см, между ПЖ и 
печенью – 2,2 см, между ЛЖ и левой плевральной по-
лостью – до 3,7–5,7 см. 

Мультиспиральная компьютерная томография 
(МСКТ) показала наличие кистозно-солидного об-
разования, деформирующего все камеры сердца, 
значительно суживающего просветы магистральных 
сосудов: верхнюю полую вену (ВПВ), луковицу, вос-
ходящую часть и дугу аорты, легочный ствол, долевые 
легочные артерии и вены с обеих сторон. Наиболее 
крупный фрагмент находился в ПП, имел размеры 
8,3х7,0х9,5 см. Отмечены аденопатия надключичных, 
подключичных и внутригрудных лимфатических уз-
лов, плотные очаги в правом легком, левосторонний 
плевральный выпот. 

Выполненная в динамике компьютерная то-
мография органов грудной клетки показала от-
сутствие свежих очаговых изменений в легких.  
В верхней доле правого легкого на уровне передне-
го отрезка 1 ребра визуализировано субплевраль-
но расположенное образование с бугристыми кон-
турами размером 13  мм. Ателектаз средней доли.  
В нижних долях легких, больше слева  – множе-
ственные зоны фиброза. В правой плевральной по-
лости имеется жидкость с толщиной слоя до 25 мм, 
в левой – с толщиной слоя до 20 мм. Во всех отде-
лах перикарда от уровня надаортальных сосудов до 
диафрагмы визуализируется многоузловое образо-

ВПВ	–	верхняя полая вена
ИГХ	–	иммуногистохимическое исследование
КТ	 –	компьютерная томография 
ЛА	 –	легочная артерия
ЛЖ	–	левый желудочек
ЛП	 –	левое предсердие

МСКТ	 –	мультиспиральная компьютерная томография
ПП	 –	правое предсердие
ПЭТ/КТ	–	позитронно-эмиссионная томография, совмещён-	

	 	 ная с компьютерной томографией 
ТК	 –	трикуспидальный клапан 
Эхо-КГ	–	эхокардиография

вание неоднородной (мягкотканной, пониженной) 
плотности, полностью окружающее сердце (тол-
щиной до 80 мм) и магистральные сосуды, прорас-
тающее миокард всех камер сердца, с массивным 
внутриполостным компонентом в ПП. Образование 
также прорастает ВПВ, легочный ствол, сдавливая 
их, деформирует и сдавливает ЛП и легочные вены 
(рис. 1). 

Рис. 1. Компьютерная томография органов  
грудной клетки больной О.

Было принято решение о проведении расширен-
ной биопсии образования сердца. При срочном ци-
тологическом исследовании в ходе диагностической 
торакотомии обнаружено скопление клеток овальной 
и веретенообразной формы с выраженными призна-
ками атипии. 

Гистологическое исследование (рис. 2) пока-
зало наличие в препаратах, окрашенных гематок-
силином-эозином, фрагментов детрита и свертков 
крови. Отдельные фрагменты состояли преиму-
щественно из фиброзной ткани, небольшого коли-
чества жира с кровеносными сосудами и очагами 
опухолевого роста. Опухоль состояла из хаотично 
располагающихся мелких ветвящихся сосудистых 
трубочек, выстланных веретеновидными и эпители-
оидными опухолевыми клетками с умеренно выра-
женным клеточным и ядерным атипизмом. В ядрах 
многих клеток определяются ядрышки. Умерен-
ное количество митозов (12 в 10 полях зрения при 
Х400). В строме опухоли – кровоизлияния, участки 
склероза и гиалиноза. Гистологическое заключение 
позволило сформулировать предварительный диа-
гноз ангиосаркомы. 

Для уточнения гистогенеза опухоли и пролифера-
тивной активности было проведено иммуногистохи-
мическое типирование.

Иммуногистохимическое исследование (ИГХ) 
(рис. 3) с антителами к CD34, десмину, гладкомы-
шечному актину, CD68, FVIII, FLI-1, Ki67 показало 
наличие в опухолевых клетках цитоплазматической 
экспрессии CD34 и ядерной FLI-1. Также отмечена 
положительная ядерная экспрессия Ki67 в 70 % кле-
ток опухоли. В опухолевых клетках отсутствовала экс-
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прессия к десмину, гладкомышечному актину, CD68, 
FVIII. Гистологическое строение с учетом иммунофе-
нотипа более соответствовало умеренно дифферен-
цированной (G2) ангиосаркоме.

Рис. 2. Гистологический препарат опухоли сердца.  
Окраска гематоксилин-эозином.  

Множественные митозы в клетках

Рис. 3. Иммуногистохимическое исследование. 
Положительная ядерная экспрессия Ki67 в 70 %  

клеток опухоли

Полученные данные позволили сформулировать 
окончательный диагноз: ангиосаркома сердца, уме-
ренно дифференцированная G2. 

Был проведен онкологический консилиум, при-
нято решение начать специально подобранную хи-
миотерапию. На данный момент проведено 3 курса 
полихимиотерапии эпирубицином, винкристином, 
циклофосфамидом, карбоплатином AUC 5. 

Лечение пациентка перенесла удовлетворитель-
но, токсическая реакция была выражена умеренно. 
Отмечено значительное уменьшение асцита, отека 
голеней. Больная перестала находиться в положении 
ортопноэ, одышка возникала только при длительной 
прогулке и подъеме на 3 этаж по лестнице. В связи 
с хорошим ответом на проведенную химиотерапию, 
было запланировано проведение 4 курса химиотера-
пии.

Из-за редкости заболевания и трудностей диа-
гностики ангиосаркома сердца должна включаться в 
дифференциальный диагноз при перикардиальном 
выпоте неуточненного генеза, при синдромах полых 
вен, необъяснимой правожелудочковой недостаточ-
ности, при обмороках с падением артериального 
давления, особенно у больных молодого возраста 
[4].

Сердечные ангиосаркомы обычно возникают в 
правом предсердии, а наиболее распространен-
ные места их метастазирования  – легкое и пери-
кард [2, 5]. Трансторакальная эхокардиография 
является исходным диагностическим инструмен-
том для определения массы сердца, имеющим 
чувствительность 93  %. Ценным дополнением 
к эхокардиографии является КТ-сканирование. 
Магнитно-резонансная томография часто исполь-
зуется для определения характеристик ткани и 
инфильтрации опухоли [6]. Однако для постанов-
ки окончательного диагноза необходима биопсия 
опухоли [7]. В данном случае ангиосаркома серд-
ца была диагностирована после диагностической 
торакотомии. Иммуногистохимическое окраши-
вание CD31 и CD34 подтвердило эндотелиальное 
происхождение. Ki67 был использован в качестве 
прогностического фактора. Высокие его значения 
(≥10  %) обычно коррелируют с плохим результа-
том выживания.

В плане выбора метода лечения в конкретном кли-
ническом наблюдении предпочтение было отдано по-
лихимиотерапии, на фоне которой удалось достичь 
стабилизации состояния больной.

Заключение. Таким образом, у пациентки О. об-
наружена опухоль  – ангиосаркома сердца, которая 
окружает все отделы сердца, что делает практически 
невозможным хирургическое лечение. Применение 
адъювантной терапии, в том числе химиотерапии и 
лучевой терапии, в данном случает спорно.

Литературные данные свидетельствуют о небла-
гоприятном прогнозе сердечной ангиосаркомы с вы-
живаемостью от 6 до 12 месяцев после установления 
диагноза [8]. Наша пациентка достигла данного сро-
ка выживаемости, химиотерапией достигнут хороший 
результат. На данный момент за больной продолжа-
ется наблюдение.

Клинический случай представляется с согласия 
пациента.

Авторы заявляют об отсутствии конфликта ин-
тересов.
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