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Актуальность

Цианотические пороки сердца (ЦПС) – подгруп-

па врожденных нарушений нормальной анатомии 

сердца, которые проявляются вскоре после рожде-

ния признаками системной гипоксии и гипоксемии, 

обусловленными нарушениями внутрисердечной ге-

модинамики. Частота встречаемости врожденных по-

роков сердца среди новорожденных колеблется от 

7,05 на 1000 новорожденных в европейской популя-

ции до 13,08 на 1000 новорожденных в азиатской по-

пуляции. Во взрослой популяции врожденные поро-

ки сердца встречаются с частотой 4,09 случая на 1000 

человек [1, 2].

Феохромоцитома (ФХ) – опухоль, развивающая-

ся из адреномедуллярных хромаффинных клеток, 

продуцирующая один или несколько катехоламинов 

(адреналин, норадреналин, дофамин), редко – гор-

монально-неактивная [3]. Частота встречаемости ФХ 

у пациентов с артериальной гипертонией или инци-

денталомами надпочечника составляет соответствен-

но 0,1 и 4% [4]. Встречаемость ФХ в общей популя-

ции оценивается как 1 случай на 100 000 человек в год 

и менее [5–6].

Среди ЦПС одним из наиболее редких является 

единственный желудочек сердца. По данным L. Coats 

и соавт., опубликованным в 2015 г., частота встреча-

емости этого порока в Великобритании составляет 16 
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на 100 000 новорожденных, 2 на 100 000 взрослых [7]. 

Еще более редко его сочетание с феохромоцитомой: 

в литературе описано всего 8 таких случаев [8–14].

Интересно, что 70–80% пациентов с феохромо-

цитомами и параганглиомами (ПГ, производные вне-

надпочечниковых хромаффинных клеток нервно-

го гребня) имеют определенное сочетание специфи-

ческих герминативных и соматических мутаций. По 

данным Cancer Genome Atlas (TCGA), вовлеченные 

в эти комплексы мутаций гены разделены на три кла-

стера: группу псевдогипоксии (включающую SDHA, 
SDHB, SDHC, SDHD, SDHAF2, VHL и HIF2α); груп-

пу Wnt-сигнального пути (CSDE1 и MAML3); группу 

киназных сигнальных путей (RET, NF1, TMEM127, 
MAX, HRAS). Мутации в генах псевдогипоксической 

группы были ассоциированы с нарушением регуля-

ции фактора, индуцируемого гипоксией (HIF) – кис-

лородзависимого фактора, вовлеченного в клеточ-

ный и тканевой ответ на гипоксию (заключающийся 

в нео ангиогенезе, модуляции апоптоза, пролифе-

ративных реакций, изменении уровня метаболизма 

клетки) [15].

Эти генетические данные позволяют по-новому 

взглянуть на многие классические работы, посвящен-

ные тканевым и клеточным изменениям в условиях 

истинной гипоксии. Так, например, известно, что гло-

мусные клетки каротидного синуса чувствительны к 

концентрации кислорода в крови, как и хромаффин-

ные клетки надпочечников в постнатальный период. 

Более того, хроническая гипоксемия приводит к ги-

перплазии каротидного синуса, а у людей, прожива-

ющих в высокогорье, риск развития ФХ и ПГ выше, 

чем у жителей равнин [16]. Также в клетках ФХ и ПГ 

нарушено строение митохондрий (основных органелл 

клеточного дыхания), а в одной из работ был описан 

случай регрессии ПГ после достижения ремиссии хро-

нической гипоксии. Почти 25% (5/21) пациентов с ди-

агностированной в Университете Джона Хопкинса с 

1901 по 1962 г. ФХ имели ЦПС, также опубликованы 

несколько случаев сочетания этих патологий. Более 

того, по данным аутопсии, частота встречаемости 

врожденных пороков сердца при периферических опу-

холях из производных нервного гребня значимо выше, 

чем в среднем в популяции [16].

Соответственно предполагается, что у пациентов 

с ЦПС повышена частота встречаемости ФХ и ПГ [16].

Несмотря на казуистически редкое сочетание си-

них пороков сердца и ФХ, А. Opotowsky и соавт. в 

2015 г. удалось провести исследование, показавшее, 

что частота встречаемости ФХ и ПГ у пациентов, го-

спитализируемых в связи с ЦПС, значительно выше, 

чем у остальных пациентов, причем эта разница не 

зависела от других известных факторов риска разви-

тия опухолей из хромаффинных клеток (исследова-

ние проведено ретроспективно на основании амери-

канской базы данных Nationwide Inpatient Sample, 

включавшей почти 17 тыс. случаев) [17].

Ретроспективное исследование R. George и со-

авт. [18] также продемонстрировало значимо более 

высокую частоту встречаемости пороков развития 

сердца у пациентов с нейробластомами по сравне-

нию с таковой у пациентов с лейкемией (20 и 3,6% 

соответственно). Тем не менее доказательная база 

взаимосвязи хронической гипоксии и развития ФХ 

и ПГ остается недостаточной. В последние годы вы-

живаемость пациентов с врожденными ЦПС увели-

чивается и, благодаря этому, могут быть получены 

данные, позволяющие подтвердить или опровергнуть 

наличие описанных закономерностей [16].

В литературе описано достаточно много случаев 

желудочковой тахикардии (ЖТ) у пациентов с ФХ 

[19–25]. G. Stenstrom и соавт. в 1988 г. описали 31 па-

циента с ФХ: средний интервал QT в данной выбор-

ке был нормальным на момент постановки диагноза 

(440±40 мс), несколько укорачивался после назначе-

ния феноксибензамина (430±20 мс) и снижался до 

410±20 мс после хирургического лечения. При этом 

у 35% пациентов на момент постановки диагноза QTc 

был больше 440 мс, а послеоперационно эти явления 

сохранились лишь у двух пациентов [25]. По данным 

других авторов, увеличение интервала QT встречает-

ся у 35% пациентов с ФХ, однако к формированию 

желудочковых нарушений ритма это приводит в еди-

ничных случаях [26].

При ЦПС развитие злокачественных аритмий яв-

ляется одной из частых причин смерти. В большом 

мультицентровом исследовании пациентов с различ-

ными формами врожденных пороков сердца причи-

ной 14% летальных исходов стали именно аритмии, 

в подавляющем большинстве случаев – фибрилля-

ция желудочков [27].

В то же время смертность пациентов, перенесших 

операцию Фонтена (формирование тотального кава-

пульмонального соединения), лишь в 9,2% случаев 

обусловлена внезапной сердечной смертью (в част-

ности, желудочковыми аритмиями). Этот показатель 

значительно уступает летальности после самой опе-

рации Фонтена (68%) и сопоставим со смертностью 

от хронической сердечной недостаточности (ХСН) 

(6,6%) и тромбоэмболий (7,2%) [28]. Эпидемиологи-

ческих данных о частоте мономорфных желудочко-

вых тахикардий у пациентов с единственным левым 

желудочком сердца нам не удалось найти.

Поэтому описанный в данной статье пациент 

представляет особенный интерес в связи с редкостью 

сочетания имеющихся у него патологий. От всех пре-

дыдущих опубликованных в литературе пациентов 

описываемый случай отличается наличием рециди-

вирующей желудочковой тахикардии.

Описание случая
Пациент Д., 21 года, родившийся и прожива-

ющий в горных районах северо-восточной части 
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Кавказа, был госпитализирован в ФГБУ НМИЦ 

эндокринологии МЗ РФ для уточнения гормо-

нальной активности инциденталомы правого над-

почечника (выявленной по данным УЗИ при слу-

чайном обследовании по месту жительства). При 

поступлении предъявлял жалобы на одышку, голо-

вокружение, повышение артериального давления 

(АД) до 170/100 мм рт.ст., учащенное сердцебие-

ние. Из анамнеза известно, что вскоре после рож-

дения у пациента выявлен врожденный порок серд-

ца – двуприточный единственный анатомически ле-

вый желудочек, комбинированный стеноз легочной 

артерии, добавочная верхняя полая вена, дрениру-

ющаяся в коронарный синус, аортолегочные колла-

терали от нисходящей аорты к обоим легким. В воз-

расте одного года пациенту был наложен двунаправ-

ленный кавапульмональный анастомоз. В 2016 г. 

была рекомендована операция Фонтена (формиро-

вание анастомоза между нижней полой веной и ле-

гочными артериями). В 2017 г. при подготовке к хи-

рургическому лечению порока сердца было выяв-

лено бессимптомное повышение АД до 220/110 мм 

рт.ст., при УЗИ обнаружено объемное образование 

правого надпочечника 46×36 мм с четкими контура-

ми. Уровень кортизола крови – 464,2 нмоль/л; даль-

нейших обследований не проводилось. При холте-

ровском мониторировании ЭКГ были зарегистри-

рованы миграция водителя ритма по предсердиям, 

пробежки суправентрикулярной тахикардии, эпизо-

ды идиовентрикулярного ритма с ЧСС 60–70 в мин, 

в связи с чем направлен на стационарное обследо-

вание в ФГБУ НМИЦ эндокринологии МЗ РФ. За 

2 нед до госпитализации с целью уточнения гормо-

нальной активности объемного образования над-

почечника терапия бета-блокаторами была отмене-

на. На момент госпитализации получал верапамил 

240 мг в сутки, доксазозин 0,2 мг в сутки, контроль 

АД осуществлял нерегулярно.

Результаты физикального, лабораторного 
и инструментального исследования
При поступлении на ЭКГ регистрировалась же-

лудочковая тахикардия (рис.1), которая сопровожда-

лась артериальной гипотонией до 90/70 мм рт.ст.

Тахикардия длилась от нескольких минут до 

1 часа, купировалась спонтанно, но рецидивирова-

ла. Для контроля ритма больному был отменен вера-

памил, перорально назначены амиодарон в насыща-

ющих дозах (200 мг 2 раза в день), бета-адреноблока-

торы (метопролола сукцинат 12,5 мг 2 раза в день с 

последующим увеличением до 25 мг 2 раза в день), 

продолжена терапия альфа-адреноблокаторами (док-

сазозин 6 мг 2 раза в сут). В течение 2 сут удалось до-

стичь устойчивого синусового ритма. В то же время 

развилось повышение АД до 200/100 мм рт.ст., в свя-

зи с чем к терапии была добавлена пролонгирован-

ная форма нифедипина 30 мг на ночь, иАПФ (энала-

прил 5 мг 2 раза в день).

Рис. 1. Электрокардиограмма при поступлении. Регистрируется мономорфная желудочковая тахикардия.
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Клинико-лабораторное обследование:
При ЭхоКГ (рис. 2) отмечалась митральная и три-

куспидальная регургитация II–III степени, функци-

онирующее овальное окно диаметром 4–5 мм, един-

ственный двуприточный левый желудочек, фракция 

выброса левого желудочка – 75%.

При компьютерной томографии выявлено обра-

зование правого надпочечника с четкими и ровными 

контурами, размером 39×37×43 мм, нативная плот-

ность – 44 HU.

В суточной моче зарегистрировано изолирован-

ное повышение норметанефринов до 15 367 мкг/сут 

(норма 35–445). Лабораторных данных, позволяю-

щих предположить гиперальдесторонизм и гиперкор-

тицизм, не получено.

Дифференциальный диагноз
Для исключения МЭН-синдрома проведено УЗИ 

щитовидной и околощитовидных желез, дополни-

тельных образований не выявлено, также были ис-

ключены функциональные нарушения щитовидной 

железы. Таким образом, была диагностирована ФХ.

Лечение
Назначен доксазозин в начальной дозе 6 мг в сут, 

рекомендовано оперативное лечение в объеме пра-

восторонней адреналэктомии.

Учитывая часто рецидивирующую желудочковую 

тахикардию, сердечную недостаточность, пациенту 

была продолжена терапия амиодароном (400 мг в сут) 

и метопрололом (50 мг в сут). Для достижения опти-

мальных показателей АД были назначены эналаприл 

10 мг в сут, нифедипин 30 мг в сут.

Исход и результаты последующего наблюдения
Спустя 5 мес пациент был вновь госпитализиро-

ван в ФГБУ НМИЦ эндокринологии МЗ РФ. Назна-

ченной ранее терапии пациент придерживался, за 

прошедшее время доза доксазозина была увеличена 

до 16 мг в сут. На этом фоне достигались показатели 

АД в пределах 110–170/70–100 мм рт.ст. На сериях 

ЭКГ регистрировалась синусовая тахикардия с ЧСС 

90–100/мин, жалоб на нарушения ритма сердца па-

циент не предъявлял, синкопальных и предсинко-

пальных состояний не отмечал.

На момент госпитализации симптомы ХСН вы-

ражены умеренно, на уровне 2-го функционального 

класса по NYHA. По данным Холтеровского мони-

торирования ЭКГ, желудочковых нарушений ритма 

не было.

Учитывая персистирующее повышение уровня 

калия в крови (до 5,8 ммоль/л) и креатинина (до 

123 мкмоль/л, рСКФ по CKD-EPI – 72 мл/мин/1,73 м2), 

иАПФ были отменены. В связи с высокой ЧСС по-

коя (90–100/мин) была увеличена доза метопролола 

сукцината до 50 мг в сут. Блокатор кальциевых кана-

лов (нифедипин) был отменен в связи с оптималь-

ным контролем АД на фоне терапии альфа- и бета-

адреноблокаторами. Терапия амиодароном была про-

должена.

В условиях отдела хирургии ФГБУ НМИЦ эн-

докринологии МЗ РФ пациенту была выполнена ла-

пароскопическая правосторонняя адреналэктомия. 

Полученный гистологический материал соответ-

ствовал феохромоцитоме альвеолярного типа гисто-

логического строения с фиброзной дегенерацией в 

центре. Послеоперационный период протекал без 

особенностей, рецидивов желудочковой тахикардии 

не отмечалось, АД контролировалось оптимально. 

Пациент был выписан на 10-е сутки после опера-

тивного вмешательства и направлен к кардиохирур-

гам для проведения хирургического лечения поро-

ка сердца.

Обсуждение
Несмотря на крайне редкое сочетание ФХ и врож-

денных пороков сердца, такие случаи могут встре-

титься в клинической практике кардиолога, эндокри-

нолога и хирурга.

Лечение таких пациентов требует особенно вни-

мательного подхода, поскольку некоторые препа-

раты, рутинно назначаемые при одной патологии, 

Рис. 2. Данные эхокардиографии.
а – короткая парастернальная позиция на уровне митрального клапана; б – верхушечная 4-х камерная позиция, диастола; в – верхушечная 4-х камерная 

позиция, систола.
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могут быть противопоказаны при наличии сопут-

ствующих заболеваний. Вероятно, именно назначе-

ние пациенту верапамила в описываемом случае (с 

единственным желудочком сердца, ХСН и ФХ) на 

фоне морфологических изменений миокарда и от-

мены бета-адреноблокаторов привело к развитию у 

него устойчивой ЖТ. В литературе уже были описа-

ны случаи ЖТ, инициированных назначением вера-

памила [29]. После отмены верапамила и назначения 

больших доз альфа-, бета-адреноблокаторов и амио-

дарона удалось достичь нормализации ритма сердца, 

что позволило провести хирургическое лечение ФХ 

и планировать дальнейшие этапы лечения врожден-

ного порока сердца.

Возможно, удлинение интервала QT при ФХ (на 

фоне высоких концентраций катехоламинов в крови) 

в некоторых случаях может быть расценено как про-

явление синдрома удлиненного QT первого типа – 

состояния, связанного с одновременным наличием 

двух популяций калиевых каналов в миокарде – дис-

функциональных и интактных. Этот тип синдрома 

характеризуется парадоксальным ответом на введе-

ние катехоламинов – QT удлиняется более чем на 

30 мс, тогда как у здоровых людей при повышении 

концентрации катехоламинов в крови – QT укора-

чивается [30, 31].

Также необходимо отметить, что, помимо вера-

памила, вклад в развитие ЖТ могли внести как сла-

бость синусового узла, так и отмена бета-блокаторов 

у пациента с ФХ.

Срочное хирургическое лечение ЖТ у больного с 

ЦПС и ФХ, на наш взгляд, было неоправданно. Его 

следовало рассматривать при неэффективности ан-

тиаритмической терапии после нормализации уровня 

катехоламинов. Имплантация кардиовертера-дефи-

бриллятора не была рекомендована в силу вероятной 

обратимости причины ЖТ. Частота жизнеугрожаю-

щих нарушений ритма сердца у пациентов с ФХ оста-

ется неопределенной, что требует проведения даль-

нейших исследований.

Заключение
Данный клинический случай отражает сложную 

комбинацию потенциально жизнеугрожающих забо-

леваний: единственного левого желудочка сердца и 

ФХ у молодого пациента. Назначение недигидропи-

ридинового кальциевого блокатора (верапамила) 

привело к развитию рецидивирующей устойчивой 

ЖТ. Хирургическое лечение ФХ и направление па-

циента на кардиохирургическое лечение стали воз-

можны только после коррекции антигипертензивной 

и антиаритмической терапии: замены верапамила на 

комбинацию доксазозина и амиодарона с достиже-

нием синусового ритма и относительно удовлетво-

рительных показателей АД.
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