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Описан случай крайне редкой опухоли серд-
ца  – первичной эпителиоидной гемангиоэндо-
телиомы с  вторичным поражением легочной 
ткани. Несмотря на широкие возможности 
современных методов лучевой диагностики, 
окончательный диагноз у таких пациентов уста-
навливается при помощи гистологического 

и  иммуногистохимического методов исследо-
вания.
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Гемангиоэндотелиома  – новообразование, 
развивающееся из эндотелия кровенос-
ных сосудов. Клинически она занимает 
промежуточное положение между геман-

гиомой и  ангиосаркомой. Однако такой ее под-
тип, как эпителиоидная гемангиоэндотелиома, 
считается весьма агрессивным и с 2008 г., соглас-
но классификации Всемирной организации здра-
воохранения, отнесен к  злокачественным ново-
образованиям наряду с  ангиосаркомой мягких 
тканей [1, 2].

Эпителиоидная гемангиоэндотелиома чаще 
поражает лиц в  возрасте от  20  до 30  лет, изред-

ка детей. Этиология ее до сих пор неизвестна [3]. 
Опухоль локализуется преимущественно под фас-
циями, реже под кожей и в глубоких слоях кожи, 
в легких, печени, костях, сердце и сосудах. Впервые 
была описана в 1982 г. S.W. Weiss и F.M. Enzinger [4, 
5]. Клинические симптомы в значительной степе-
ни зависят от местоположения опухоли. Однако 
заболевание может протекать бессимптомно, ста-
новясь случайной находкой.

Эпителиоидная гемангиоэндотелиома серд-
ца – крайне редкое новообразование: в литерату-
ре описаны 17  случаев, первый из которых был 
зафиксирован в 1979 г. [6, 7, 8].
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Приводим собственное клиническое наблюде-
ние.

Мужчина, 21 год, обратился с жалобами на частые 
эпизоды кровохарканья (в течение последних 1,5  ме-
сяцев), четкой связи своего состояния с инфекциями 
верхних дыхательных путей не отмечает. По данным 
анализа крови отмечалась только тромбоцитопения 
до 85 × 10⁹/л (норма 150–400). По данным эхокардио-
графии, в дилатированном правом предсердии по пе-
редней и боковой стенкам определяется крупное обра-
зование, занимающее почти весь его объем, размером 
78 × 95  мм, неоднородной плотности с  гипоэхогенны-
ми участками. Подвижная часть достигает правого 
атриовентрикулярного отверстия (пиковый градиент 
давления на трикуспидальном клапане 14  мм рт. ст.), 
создавая его обструкцию (рис. 1).

При мультиспиральной компьютерной томогра-
фии органов грудной клетки и сердца с внутривенным 
контрастированием определяется обильно васкуляри-
зованная опухоль правого предсердия с  пролабиро-
ванием внутрипросветного компонента в  отверстие 
трикуспидального клапана с заполнением большей его 
части, размером 90 × 93 × 70  мм. Опухоль распростра-
няется преимущественно по ходу латеральной стенки 
правого предсердия (вероятно – с инвазией перикарда 
и  прилежащей легочной ткани). Контур опухоли не-
ровный, бугристый с  выраженными разрастаниями 
(рис. 2).

Кровоснабжение опухоли осуществляется преиму-
щественно из двух сосудов – ветви правой внутренней 
грудной артерии и ветви чревного ствола (рис. 3).

В обоих легких определяются многочисленные 
разнокалиберные очаги и  фокусы уплотнения легоч-
ной ткани неоднородной структуры с наличием более 
плотных центральных отделов, окруженных ободком 
по типу «матового стекла». В дистальных отделах кор-
ня левого легкого визуализируется измененный лим-
фатический узел размерами до 16 × 11  мм. Вдоль за-
днего контура сердца – аналогичный узел размерами 
до 19 × 24 мм.

Проведена попытка эндоваскулярного взятия 
биопсии из ткани опухоли, однако из-за крайне плот-
ной структуры образования она оказалась неудачной. 
В  связи с  этим была выполнена атипичная резекция 
инвазированной части правого легкого, получены 
фрагменты опухоли для морфологической верифи-
кации. При гистологическом исследовании фрагмен-
тов установлено: ткань легкого, которую инвазирует 
опухоль, представлена атипичными, беспорядочно 
анастомозирующими сосудами, выстланными эндо-
телием с  признаками очаговой атипии. Проведенное 
иммуногистохимическое исследование с  маркерами 
эндотелиальных клеток CD31 и CD34 подтвердило со-
судистую природу опухоли.

Рис. 1. Эхокардиография, сечение длинной оси правых камер сердца: А – приточная часть, 
Б – длинная ось. Полость правого предсердия (ПП) практически заполнена эхо-массами 
(звездочка) неоднородной структуры, которые распространяются в правое атрио-
вентрикулярное отверстие через трикуспидальный клапан (ТК) и в правый желудочек 
(ПЖ). Видна фрагментация опухоли и обтурация правого атриовентрикулярного отверстия 
в диастолу (Б)

А Б

Рис. 2. Мультиспиральная компьютерная томография органов грудной клетки 
в коронарной плоскости: А – мягкотканный режим, венозная фаза болюсного контрастного 
усиления. Определяется опухоль правого предсердия, активно неравномерно 
накапливающая контрастный препарат, с неровным, бугристым контуром; Б – легочный 
режим, вторичное поражение легочной ткани

А Б

Рис. 3. Мультиспиральная компьютерная томография органов грудной клетки, 
артериальная фаза болюсного контрастного усиления, объемная реконструкция. 
Визуализация сосудов, кровоснабжающих опухоль (звездочка): А – из правой внутренней 
грудной артерии (стрелка), Б – из ветви чревного ствола (стрелка)

А Б
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Окончательный диагноз был предположен на ос-
нове данных гистологии, иммуногистохимического 
исследования и лучевых исследований: новообразова-
ние наиболее соответствует сосудистой опухоли – эпи-
телиоидной гемангиоэндотелиоме.

Из-за распространенности процесса и  высокого 
риска осложнений радикальное оперативное лечение 
данному пациенту не было показано. Рассматривался 
вопрос проведения химиотерапии.

Обсуждение
Опухоли сердца  – относительно редкая патоло-
гия. В большинстве своем новообразования име-
ют вторичный характер. Частота первичных опу-
холей сердца составляет примерно 0,001–0,03% 
в  сериях аутопсий [9], при этом в  75%  случаев 
первичные опухоли доброкачественные (из них 
50% – миксомы) [10]. Из злокачественных опухо-
лей наиболее часто (в 75–90% случаев) встречают-
ся саркомы, крайне редко (в 1,3% случаев) – пер-
вичные лимфомы [11].

Клинически проявления доброкачествен-
ных и ранних стадий злокачественных опухолей 
сердца практически не отличаются друг от друга 
и напрямую зависят от локализации опухоли, ин-
вазии стенок сердца, обструкции ею камер сердца 
и нарушения функции клапанов. Поскольку для 
выработки дальнейшей тактики лечения крайне 
важно максимально точно определить характер 
опухоли, основными дифференциальными кри-
териями доброкачественных и  злокачественных 
опухолей сердца могут служить симптомы, полу-
ченные при использовании комплекса современ-
ных диагностических технологий  – компьютер-
ной и магнитно-резонансной томографии [12].

В случае выявления опухоли при проведе-
нии томографии сердца необходимо обращать 
внимание на локализацию и  структуру образо-
вания, состояние других камер сердца. Так, до-
брокачественные опухоли чаще локализуются 
в  левых отделах, в  основном в  предсердиях. По 
структуре они гомогенны, имеют узкое основа-
ние крепления к стенкам сердца (в большинстве 
случаев  – к  межпредсердной перегородке), под-
вижны. На ранних стадиях злокачественные опу-
холи сердца (саркомы), как правило, протекают 
бессимптомно, в  дальнейшем  – с  неспецифиче-
скими симптомами. Саркомы чаще имеют широ-
кое основание, вследствие чего малоподвижны, 
редко прикрепляются к  перегородкам сердца. 
Большинство из них имеют негомогенную струк-
туру и неравномерно накапливают контрастный 
препарат. Саркомы обладают мультифокальным, 
многоузловым ростом, инфильтрируют миокард 

нескольких камер сердца, могут пролабировать 
в легочные вены [12, 13].

На предоперационном этапе рекомендуется 
проводить обследование, включающее компью-
терную томографию и  магнитно-резонансную 
томографию сердца, а  также компьютерную то-
мографию органов грудной клетки и  брюшной 
полости. Эти методики позволяют с  высокой 
степенью точности оценить «природу» опухоли 
(злокачественная или доброкачественная, пер-
вичная или вторичная), ее точную локализацию, 
протяженность, характер накопления контраст-
ного вещества, визуализировать питающие со-
суды, а  при злокачественных поражениях  – об-
наружить вовлечение в  процесс средостения 
и  выявить отдаленные метастазы. Полученные 
данные впоследствии помогают выбрать опти-
мальную тактику лечения [12, 13].

Эпителиоидная гемангиоэндотелиома отно-
сится к  злокачественным новообразованиям, 
а значит, ее в основном дифференцируют с ангио-
саркомой; дифференциальная диагностика преи-
мущественно основывается на гистологическом 
исследовании [1, 4]. Гистологически разница меж-
ду ними заключается, во-первых, в степени диф-
ференцировки сосудистых «каналов», во-вторых, 
в количестве и регулярности пролиферации эндо-
телиальных клеток. Эпителиоидная гемангиоэн-
дотелиома в отличие от ангиосаркомы способна 
«образовывать» сосуды при низкой дифферен-
цировке опухолевых клеток. Опухоль, в которой 
преобладают участки «сетчатого» строения, то 
есть имеются щели и  полости сосудистого ха-
рактера, ограниченные малодифференцирован-
ными, обычно веретенообразными клетками на 
фоне преобладающей стромы, принято считать 
ангиосаркомой. Образование, где доминируют 
сосуды или сосудистые полости, ограниченные 
более крупными клетками, приближающимися 
по форме и строению к нормальному эндотелию 
сосудов, – гемангиоэндотелиомой [1, 3, 14].

Общий показатель заболеваемости мяг-
котканными саркомами составляет 1,4 на 100 тыс. 
населения (в возрасте 80 лет и старше – 8 случаев 
на 100 тыс. населения) [2].

S.W. Weiss и F.M. Enzinger в течение 48 месяцев 
наблюдали 46 пациентов после хирургического ле-
чения по поводу эпителиоидных гемангиоэндоте-
лиом различной локализации. Местные рецидивы 
зафиксированы в 13% случаев, метастазы – в 31%, 
летальность составила 13%  при мягкоткан-
ных эпителиоидных гемангиоэндотелиомах 
и 40 и 65% – при эпителиоидных гемангиоэндоте-
лиомах легких и печени соответственно [1, 4, 5].
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A.T.  Deyrup и  соавт. проанализировали дан-
ные 49  пациентов с  гемангиоэндотелиомами 
мягких тканей, наблюдавшихся в  период с  1989 
по 2005  г. Пятилетняя выживаемость соста-
вила 81%, метастазирование диагностировано 
у 11 (21%) пациентов (наиболее частая локализа-
ция метастазов  – легкие). Пациенты с  выявлен-
ным по данным гистологического исследования 
высоким риском метастазирования переживают 
5-летний рубеж в 59% случаев, с низким риском – 
в 100% [15].

При анализе большинства известных случа-
ев эпителиоидной гемангиоэндотелиомы сердца 
отмечается низкая летальность, однако в  неко-
торых наблюдениях было выявлено метастатиче-
ское поражение, ухудшающее прогноз. Сегодня 
превалирует точка зрения, согласно которой эпи-
телиоидная гемангиоэндотелиома сердца рассма-
тривается как злокачественное новообразование 
с  местным агрессивным и  метастатическим по-
тенциалом, вследствие чего таким пациентам не-
обходимо комплексное обследование и  лечение. 

Стандартной терапии эпителиоидной гемангио-
эндотелиомы нет, особенно когда на момент по-
становки диагноза уже определяются метастазы. 
Хирургическое лечение для данной патологии 
считается единственно радикальным. Роль лу-
чевой или химиотерапии остается спорной из-за 
низкой эффективности и  малого количества ис-
следований [1, 16, 17, 18, 19, 20].

Заключение
Эпителиоидная гемангиоэндотелиома серд-
ца  – крайне редкая патология, для которой не 
определены в полной мере критерии диагности-
ки, особенности течения процесса и  лечения. 
Представленный нами случай отличается позд-
ним выявлением заболевания с массивным мета-
статическим поражением легких, что ограничи-
вает возможности лечения пациента. С  учетом 
редкости опухоли и  выраженной агрессивности 
течения заболевания одним из возможных путей 
улучшения прогноза представляется своевре-
менная диагностика. 

Альманах клинической медицины. 2015 Декабрь; 43: 115–119

118 Клинические наблюдения



A case of radiological diagnosis 
of epithelioid hemangioendothelioma 
of the right atrium

We present a  case of a  very rare heart tumor, a  primary epithelioid hemangioendothelioma with sec-
ondary pulmonary metastases. Despite of the expanded diagnostic possibilities of current radiological 
diagnosis procedures, the final diagnosis in such patients is made only after histological examination and 
immunohistochemistry.
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