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Призначення аміодарону у добовій дозі 400 мг впродовж шести діб спричинило 
розвиток незворотньої повної блокади А\/-вузла, що призвело до необхідності вста-
новлення штучного водія ритму за життєвими показами. Залишається незрозумілою 
причина розвитку А\/-блокади при використанні невисоких доз аміодарону у 
пацієнта із системною склеродермією. 

Висновок. У пацієнтів із системною склеродермією можуть виникати різноманітні 
складні порушення серцевого ритму та провідності, що погіршує перебіг захворю-
вання та впливає на якість життя. Особливості лікування аритмій у хворих із систем-
ним склерозом потребують подальшого вивчення. 

Література 
1. Janosik D. L„ Osborn T. G., Moore T. L. J. Heart disease in systemic sclerosis // Semin 

Arthritis Rheum. - 1989. - №19. - P .191 -200. 
2. Kostis J. B., Seibold J. R., Turkevich D. Prognostic importance of cardiac arrhythmias 

in systemic sclerosi // Am J Med. - 1988. - № 8. - P. 1007-15. 
3. Patanè S., Marte F., Sturiale M. Atrial flutter, ventricular tachycardia and changing 

axis deviation associated with scleroderma // Int J Cardiol. - 2011. - №1 ;153(2). - P. 25-8. 
4. Seferovic P. M., Maksimovic R. Cardiac arrhythmias and conduction disturbances in 

autoimmune rheumatic diseases // Rheumatology. - 2006. - №45 (suppl 4). - iv39-iv42. 
5. Volta U„ Villecco A. S., Bianchi F. B. Antibodies to cardiac conducting tissue in 

progressive systemic sclerosis // Clin Exp Rheumatol. - 1985. - №3. - P. 131 -5. 

92 

Пухлини серця 
Рабдоміоми серця в новонароджених: 

клінічно-параклінічні паралелі 
Власова О. В., Колюбакіна Л. В., Богуцька Н. К. 
Буковинський державний медичний університет, м. Чернівці 
Кафедра педіатрії та дитячих інфекційних хвороб 

Рабдоміома - найдоброякісніша з усіх первинних пухлин серця. Серед всіх 
пухлин серця діагностується, за даними літератури [1, 2], від 39,6% до 58,6% у віці 
від 1 місяця життя і до 18 років. На сьогодні дискусійним залишається питання 
щодо походження пухлини. Одні автори дотримуються думки про те, що ця пух-
лина виникає в результаті порушення будови міоцитів, інші вважають, що в основі 
процесу лежить порушення їх дозрівання. Виходячи з цих уявлень, пухлини різної 
структури, можливо, являють собою різні ступені дозрівання рабдоміобластів -
від ембріональних до відносно зрілих [4]. Такі утворення спостерігаються у вигляді 
одного вузла або множинних утворень, які переважно локалізуються у шлуноч-
ках, рідше в передсердях. Залежно від локалізації вони можуть мати злоякісний 
перебіг, що призводить до синдрому раптової смерті. Рабдоміоми різняться за 
формою та розмірами, варіюють від декількох міліметрів до декількох сантиметрів. 
Макроскопічно пухлина зазвичай не має капсули, м'яка, біло-рожевого кольору, 
неправильної або круглої форми, не завжди чітко відокремлена від тканин, які 
її оточують. Рабдоміомам притаманні павукоподібні великі клітини з розташова-
ним у центрі, багатим на хроматин, ядром, в якому видно велике ядерце. Цито-
плазма клітин містить багато полісахаридів, що відрізняються гістохімічно від 
глікогену, а також поперечно-смугасті міофібрили. Рабдоміома росте екстра- чи 
інтрамурал ьно. При інтрамуральному рості виникають різноманітні порушення 
ритму серця та провідності. Внутрішньопорожнинне проростання може зумов-
лювати обструкцію вивідних шляхів серця [5]. Рабдоміома з високою частотою 
асоціює з туберозним склерозом (хвороба Бурневіля) і може бути першим про-
явом захворювання, основний симптомокомлекс якого включає зміни шкіри, 
внутрішніх органів, органів зору, нервової та ендокринної систем [3]. У дітей, які 
< граждають на туберозний склероз, підвищений ризик судомних нападів, аутизму 
та розумової відсталості. Ураження шкіри при туберозному склерозі проявляється 
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плямами гіпопігментації, ангіофібромами в ділянці перенісся та на тулубі у вигляді 
щільних, шагреневих бляшок, які виступають над поверхнею шкіри. Ознаки 
підвищеного внутрішньочерепного тиску вказують на гігантську клітинну астро-
цитому міжшлуночкового отвору. Ангіоміоліпоми та кісти нирок можуть визнача-
тися у вигляді об'ємних утворень черевної порожнини або призводити до роз-
витку гіпертонії. Особливості локалізації та росту пухлини обумовлюють широкий 
спектр клінічних проявів. Діагностика рабдоміоми серця базується на методах 
візуалізації міокарда - ехокардіографії (ЕхоКГ) та магнітно-резонансній томографії 
(МРТ) [1, 2, 3]. Хірургічне лікування рекомендоване, якщо пухлина викликає 
обструкцію вивідних шляхів шлуночків або обумовлює важкі порушення ритму 
серця. У новонароджених може спостерігатися спонтанна регресія рабдоміоми. 
У разі відсутності обструкції вивідних шляхів шлуночків серця проводиться 
динамічне спостереження. Враховуючи необхідність своєчасної діагностики зга-
даного захворювання та можливі несприятливі наслідки, наводимо, для прикладу, 
клінічний випадок із практики. 

У Чернівецьку ОДКЛ у відділення патології новонароджених була переведена 
з пологового будинку новонароджена дитина віком 6 днів з підозрою на врод-
жену ваду серця (BBC). З анамнезу відомо, що дитина народилася від І доношеної 
вагітності, яка перебігала на фоні ВСД за гіпотонічним типом, синусовоїтахікардії, 
метаболічної нефропатії, ожиріння І ст. У зв'язку з підозрою на BBC, на 37-38-
му тижні вагітності жінка була скерована на консультацію в ІПАГ АМН України 
у відділення ультразвукової та функціональної діагностики для проведення 
ЕХО-КГ плоду. Заключення: вагітність 37-38 тижнів. Серцева аритмія плоду. Даних 
за наявність дистресу плода не виявлено. Даних за наявність гемодинамічно 
значимої BBC немає. Не можна виключити рабдоміому (10,0x8,5 мм) в ділянці 
модераторного пучка. 

Дитина народилася з масою тіла 3850 г, зріст - 54 см, окружність голови - 33 см, 
окружність грудної клітки - 35 см. Оцінка за шкалою Апгар - 8/8 балів. Стан дитини 
після народження задовільний. Для верифікації діагнозу дитина на б-ту добу пере-
ведена у відділення патології новонароджених ОДКЛ. 

При надходженні до в ОДКЛ стан дитини розцінений як середнього ступе-
ня важкості за рахунок порушення ритму серця. Дитина при огляді активна, крик 
голосний. Перебуває на природньому вигодовуванні, смокче добре. Фізіологічні 
рефлекси періоду новонародженості викликаються, тонус м'язів задовільний. Вели-
ке тім'ячко на рівні кісток черепа, не вибухає. Шкірні покриви чисті. Гемодинаміка 
стабільна. Пупковий залишок клемований, підсихає. Над легенями вислуховується 
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Рис.1. Множинні рабдоміоми правого 
шлуночка серця 

пуерильне дихання, хрипів не чути. Серцеві тони звучні, аритмічні (за типом 
екстрасистолії). Живіт м'який, доступний пальпації. Печінка, селезінка не збільшені. 
Фізіологічні відправлення без особливостей. Проведені параклінічні методи обсте-
ження. Загальний аналіз крові: гемоглобін - 150 г/л, еритроцити - 5,0 Т/л, кольоро-
вий показник-0,9, лейкоцити - 11,7 Г/л, паличкоядерні - 4%, сегментоядерні -44%, 
еозинофіли - 10%, лімфоцити - 41 %, моноцити - 1 %, ШОЕ - 5 мм/год. 

На нейросонографії виявлено потовщення стінок стріарних судин, що не дало 
можливості виключити наявність мінералізуючої стріарноїангіопатії. 

При проведені УЗД внутрішніх органів патологічних змін не виявлено. 
Згідно з даними ЕХО-КГ, виявлені ознаки множинних рабдоміом: у правому 

шлуночку візуалізується фіксоване до верхівки округле утворення з чіткими кон-
турами 20,0x7,2 мм; біля стулок трикуспідального клапана - овальне утворення з 
чітким контуром 8,8x4,8 мм. Відкритий овальний отвір приблизно 1,5-2 мм. За дани-
ми ЕКГ відмічено, що ритм синусовий, нерегулярний. ЧСС - 150-170 за хв. Часті 
суправентрикулярні екстрасистоли з періодами бі- та тригемінії. Дитина консульто-
вана вузькими спеціалістами. Виставлений клінічний діагноз: множинні рабдоміоми 
правого шлуночка з порушенням серцевого ритму за типом суправентрикулярної 
екстрасистолії (рис. 1). 

У відділенні дитина перебувала під динамічним спостереженням, отримувала 
лікування (аспаркам, АТФ (перорально)), яке було узгоджено з НДІ ССХ ім. Амосова 
(м. Київ). Для адекватної корекції лікування рекомендована консультація аритмоло-
га та кардіолога в НДІ ССХ ім. Амосова. 

Стан дитини під час стаціонарного лікування залишався відносно стабільним, 
зберігалося порушення ритму без наростання явищзастійноїсерцевоїнедостатності. 
На прохання батьків дитина була виписана додому з подальшим амбулаторним 
лікуванням та спостереженням в НДІ ССХ ім. Амосова в місті Києві. 
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Висновок. Дитина з рабдоміомами серця потребує комплексного обстеження та 
спостереження, оскільки рабдоміома може бути першою ознакою наявності тубе-
розного склероза з наступним ураженням багатьох органів і систем. 
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Метастаз плоскоклітинного раку гортані 
в стінку правого шлуночка серця 

Бариляк А. Ю„ Паламарчук Ю. О., Кочан О. Я. 
Львівський національний медичний університет ім. Данила Галицького 
Медичний Центр Святої Параскеви, м. Львів 

Частота появи серцевих метастазів у пацієнтів на злоякісні хвороби коливається 
від 6 до 25%, причому порівняно з первинними пухлинами серця метастатичні 
пухлини трапляються*у 100 разів частіше (Bussani R). Метастази в серце виника-
ють переважно в осіб з дисемінованим пухлинним захворюванням і свідчать про 
поганий прогноз. Найчастіше метастазують в серце рак легенів, грудної залози та 
стравоходу, злоякісна лімфома, злоякісна меланома. Описані випадки метастазу-
вання раку щитоподібної залози, нирки, печінки, кишки, кореня язика (Кулініч Г. В., 
Tastekin Е., Tagami K., Patel S., Kaul S.). 

Клінічно серцеві метастази мало себе проявляють, оскільки на перший план 
виходить клініка первинного пухлинного процесу, а також, певною мірою, за 
рахунок невеликого розміру метастазів. Найчастіше їх виявляють після смерті. 
У ретроспективних дослідженнях лише у кожного десятого пацієнта з серцевими 
метастазами, виявленими на автопсії, були прижиттєві клінічні ознаки ураження 
серця (Tagami К.). 

Між ступенем ураження серця і клінічними проявами немає сильної кореляції. 
Часто на автопсії знаходять масивне ураження серця при незначних прижиттєвих 
клінічних ознаках його ураження. Описано лише кілька випадків ракової хвороби, 
коли прояви серцевих метастазів переважали (Davies M. J., Hepp A., Johnson M. H.). 
Іноді серцеві метастази проявляються клінічно при первинному виявлені пухли-
ни. З іншого боку, вони можуть проявитися через багато років після встановлення 
діагнозу первинної пухлини (Boland T. W., Godwin J. D., Hanley P. C.). 

Метастази можуть імітувати патологію клапанів серця або викликати серце-
ву недостатність, розлади серцевого ритму, порушення провідності, приступи 
непритомності або досить часто - перикардіальний випіт. Стенокардія та інфаркт 
міокарда можуть бути результатом як емболії коронарних артерій, так і їх про-
ростання або стиснення (Garg N., Astorri Е.). Внутріііньопорожнинні правобічні 
метастази серця можуть призвести до легеневої емболії, а лівобічні метастази -
до системної емболії (Riva V.). 

Щ НТР РІДКІСНИХ ХОРОБ СЕРЦЯ V / RARE HEART DISEASE CENTER 97 


