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Первинні пухлини серця (ППС) в дітей становлять рідкісну, але потенційно загрозливу патологію, яка потребує високої клінічної насторо-
женості та міждисциплінарного підходу до діагностики й лікування.
Мета – проаналізувати сучасні дані щодо епідеміології, морфологічних типів, клінічних проявів, діагностичних підходів та принципів веден-
ня ППС у дітей раннього віку (ДРВ).
ППС у дітей зустрічаються рідко, проте характеризуються значною клініко-морфологічною варіабельністю. У роботі проаналізовано епі-
деміологічні особливості, діагностичні методи з доведеною ефективністю (фетальна та постнатальна ехокардіографія, магнітно-резонанс-
на томографія), та представлені підходи до хірургічного й консервативного лікування. Висвітлено клінічні ситуації, в яких вибір тактики за-
лишається дискусійним через відсутність уніфікованих протоколів.
Висновки. Попри значний прогрес у діагностиці та лікуванні, низка аспектів ведення ППС у ДРВ потребує подальшого вивчення. Актуаль-
ними залишаються питання стратифікації ризиків, порівняльної оцінки терапевтичних підходів та розробки діагностичних алгоритмів, що 
забезпечить більш обґрунтоване й індивідуалізоване ведення цієї складної категорії пацієнтів.
Автори заявляють про відсутність конфлікту інтересів.
Ключові слова: пухлина серця, діти, діагностика, ехокардіографія, магнітно-резонансна томографія, лікування, хірургічне втручання, пух-
линний процес, мультидисциплінарний підхід, диференціальна діагностика.
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Primary cardiac tumors in children represent a rare but potentially life-threatening pathology that requires a high level of clinical vigilance and a mul-
tidisciplinary approach to diagnosis and treatment.
Aim – to analyze current data on the epidemiology, morphological types, clinical manifestations, diagnostic approaches, and management principles 
of primary cardiac tumors in young children (early childhood).
Primary cardiac tumors in children are uncommon, yet they demonstrate significant clinical and morphological variability. This review analyzes epide-
miological patterns, evaluates diagnostic methods with proven effectiveness (fetal and postnatal echocardiography, magnetic resonance imaging), 
and outlines current approaches to surgical and conservative treatment. The article also highlights clinical scenarios where treatment decisions remain 
controversial due to the lack of standardized protocols.
Conclusions. Despite notable progress in diagnostic and therapeutic techniques, several aspects of managing primary cardiac tumors in children – 
particularly in early childhood – require further investigation. Key priorities include risk stratification, comparative evaluation of therapeutic strategies, 
and the development of diagnostic algorithms to ensure more individualized and evidence-based care for this complex patient population.
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Вступ

Первинні пухлини серця (ППС) в дітей 
раннього віку (ДРВ) становлять рід-
кісну, проте клінічно значущу патоло-

гію, що може бути діагностована як у пренаталь-
ному, так і  в неонатальному періодах та 
дитинстві. Попри переважно доброякісний ха-
рактер цих новоутворень, їхнє клінічне значення 
визначається потенційним впливом на гемодина-
міку, розвитком аритмій або обструктивних 
явищ.

Клінічна симптоматика здебільшого є неспеци-
фічною, що ускладнює диференціальну діагнос-
тику з іншими захворюваннями серця, характер-
ними для ДРВ. Зокрема, можуть спостерігатися 

порушення ритму, ознаки серцевої недостатності 
(СН) або неспецифічні загальні симптоми. У та-
ких випадках своєчасна та точна діагностика на-
буває критичного значення.

Систематизація знань про етіологію, морфоло-
гічну структуру та клінічний перебіг цих утво-
рень сприяє удосконаленню діагностичних алго-
ритмів і лікувальних підходів. Особливу увагу 
приділяють аналізу функціонального впливу 
пухлин на серцеву діяльність, а також вивченню 
патогенетичних механізмів їх розвитку.

Завдяки прогресу у візуалізаційних технологі-
ях, зокрема ехокардіографії (ЕхоКГ) та магнітно-
резонансній томографії (МРТ), зросли можли-
вості раннього виявлення новоутворень, що 
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забезпечує своєчасне планування тактики веден-
ня – від динамічного спостереження до хірургіч-
ного втручання. Подальші дослідження є необ-
хідними для поглиблення розуміння цієї 
патології та оптимізації медичної допомоги дітям.

Мета дослідження – проаналізувати сучасні 
дані щодо епідеміології, морфологічних типів, 
клінічних проявів, діагностичних підходів та 
принципів ведення ППС у ДРВ.

Перші згадки про новоутворення серця похо-
дять із секційних досліджень. У 1559 році під час 
аутопсії було вперше задокументовано утвір у лі-
вому шлуночку, що згодом презентовано у праці 
De Anatomica  [7]. Згодом, у 1762 році, було опи-
сано пухлину у правих камерах серця, а у 1809 – 
представлено детальний морфологічний опис 
міксоми лівого передсердя [25].

Із накопиченням патологоанатомічного мате-
ріалу у другій половині XIX століття розпочали-
ся перші спроби систематизації клінічних випад-
ків пухлин серця. До них належить, зокрема, опис 
новоутворення в дитини, підтвердженого патоло-
гоанатомічно [44]. Наступним важливим кроком 
стало узагальнення 413 клініко-анатомічних ви-
падків пухлин серця, опубліковане у 1945 році 
[20]. Проте на той час прижиттєва діагностика 
залишалася вкрай обмеженою через відсутність 
адекватних інструментальних методів.

Суттєвий прорив у діагностиці цієї патології 
відбувся у другій половині ХХ століття з розвит
ком ультразвукової діагностики (УЗД), особливо 
у сфері дитячої та перинатальної кардіології. 
У 1982 році вперше було задокументовано випа-
док діагностики пухлини серця у плода за допо-
могою двомірної ехокардіографії (ЕхоКГ) [8]. 
Надалі фетальна та постнатальна УЗД стали не-
замінними засобами не лише для виявлення но-
воутворень на ранніх термінах гестації, але й для 
оцінки динаміки їхнього росту, включно з фено-
меном спонтанної регресії [14].

Попри сучасні досягнення, первинні пухлини 
серця (ППС) в дітей залишаються винятково рід-
кісною патологією. За даними аутопсійних серій, 
їхня частота становить від 0,0017% до 0,028% 
[43]. У клінічних вибірках ці показники дещо 
вищі – до 0,065%, що пояснюється селективністю 
направлення пацієнтів на обстеження [24].

У структурі дитячих ППС переважають добро-
якісні новоутворення, які становлять понад 80% 
випадків. Натомість злоякісні ППС у дітей спо-
стерігаються надзвичайно рідко – не перевищу-

ючи 10–15% [24]. Ще рідше вони діагностуються 
у внутрішньоутробному періоді: за даними окре-
мих авторів, частка злоякісних ППС серед плодів 
та дітей раннього віку (ДРВ) становить лише 
2–5% [43].

Аналіз гістологічної структури внутрішньо
утробних пухлин засвідчує домінування рабдо
міом, які охоплюють до 85% усіх випадків [5]. 
Інші типи зустрічаються значно рідше: фіброми – 
у 8%, тератоми – у 6–7%, гемангіоми – в 1–2% 
випадків [46]. Разом ці чотири типи утворень ста-
новлять  понад  98% ус іх  пренатально 
діагностованих пухлин. Інші варіанти, зокрема 
міксоми, саркоми, мезотеліоми, є вкрай рідкісни-
ми та зазвичай їх описують у вигляді поодиноких 
клінічних випадків [4].

У постнатальному періоді, особливо в дітей ві-
ком до трьох років, частіше реєструють фіброми 
та гемангіоми. Водночас загальна гістологічна 
структура пухлин зберігає стабільність, що свід-
чить про сталий морфологічний профіль дитячих 
ППС.

Діагностика пухлин серця у плода зазвичай 
здійснюється на термінах гестації від 20–22 тиж-
нів під час планового ехокардіографічного скри-
нінгу. Проте в низці випадків утвори виявляють-
ся пізніше – після появи таких неспецифічних 
клінічних ознак, як гідроперикард, серцева недо-
статність або затримка внутрішньоутробного роз-
витку [10,35].

Завдяки вдосконаленню фетальної ЕхоКГ, час-
тота виявлення внутрішньоутробних пухлин сер-
ця поступово зростає. Однак цей показник зна-
чною мірою залежить від типу медичного 
закладу, характеристик обстежуваної популяції 
та підстав для направлення. У скринінгових цен-
трах, що переважно обслуговують вагітних із 
низьким ризиком, частота діагностики ППС за-
лишається на дуже низькому рівні – від 0,024% 
до 0,06% [1,6,30]. Так, у дослідженні, яке охопило 
понад 75 тисяч пренатальних обстежень, пові
домлено про частоту виявлення на рівні 0,024% 
[1]. Схожі результати отримано і в інших серіях 
спостережень: 0,03% [30] та 0,06% [6].

Натомість значно вищі показники спостеріга-
ються у клініках третинного рівня, які спеціалі-
зуються на обстеженні вагітних із високим ризи-
ком. У  таких закладах частота виявлення 
новоутворень серця може сягати 0,3%, а за деяки-
ми даними – навіть перевищувати 1% у структурі 
всіх серцево-судинних вад плода [2,12,13]. Такі 
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відмінності зумовлені не лише характером попу-
ляції, але й високим рівнем експертності медич-
ного персоналу та якості обладнання у спеціалі-
зованих центрах.

На сьогодні фетальна ЕхоКГ вважається 
основним методом діагностики вроджених захво-
рювань серця, включно з пухлинами у плода. 
Численні дослідження підтверджують її високу 
чутливість (від 92,1% до 100%) та специфічність 
(від 88,9% до 100%) [3,31,34]. Цікавою є динаміка 
покращення цього методу: порівняно з кінцем 
1990-х років, коли чутливість діагностики стано-
вила близько 78%, у 2005 році цей показник пере-
вищив 93% [31].

Окрему увагу привертає кваліфікація фахівця, 
який виконує дослідження. Результати наукових 
праць демонструють, що перинатальні кардіоло-
ги забезпечують вищу точність діагностики по-
рівняно з лікарями суміжних спеціальностей – 
медицини плода чи радіології [3]. Яскравим 
прикладом є дослідження, згідно з яким фетальна 
ЕхоКГ, виконана дитячим кардіологом, досягла 
100% чутливості і майже 99% специфічності у ви-
явленні тяжких вад розвитку серця, включно 
з пухлинами [34].

Після народження дитини головним інструмен-
том для первинного виявлення новоутворень серця 
залишається постнатальна ЕхоКГ. Вона забезпечує 
високу просторову та часову роздільну здатність, 
дає змогу оцінити морфологічні особливості пух-
лини, її взаємодію з серцевими структурами та ге-
модинамічний вплив у реальному часі.[18,42]

Трансторакальна ЕхоКГ є методом першого 
вибору, особливо ефективним для візуалізації 
пухлин у  камерах серця, на клапанах та 
в міжпередсердній перегородці. Вона дає змогу 
виявити:

•	 внутрішньокамерні пухлинні маси;
•	 ознаки обструкції клапанів або шляхів від-

току;
•	 супутній перикардіальний випіт;
•	 порушення систолічної та діастолічної 

функції серця [18,36,42].
У низці випадків, зокрема при підозрі на 

пухлини передсердь, трансезофагеальна ЕхоКГ 
демонструє кращу візуалізацію, особливо в дітей 
старшого віку. Вона забезпечує чітке зображення:

•	 анатомічного прикріплення пухлини;
•	 її взаємодії з легеневими венами, устями по-

рожнистих вен;
•	 розміру й мобільності маси [36,42].

Під час ЕхоКГ ППС важливо звертати увагу на 
низку ключових параметрів, що мають вирішаль-
не значення для встановлення попереднього діа-
гнозу та вибору подальшої тактики ведення паці-
єнта.

Одним із перших аспектів є локалізація ново-
утворення. Її визначення дає змогу звузити діа-
пазон діагностичних припущень: так, міксоми 
зазвичай виявляють у лівому передсерді, тоді як 
рабдоміоми найчастіше розташовані в товщі міо-
карда шлуночків [36,42].

Наступним критично важливим параметром 
є розміри пухлини. Вони безпосередньо вплива-
ють на гемодинаміку – чим більша маса, тим ви-
щий ризик обструкції клапанних структур, змі-
щення анатомічних утворень або компресії 
порожнин серця [36,42].

Значення має також УЗ морфологія пухлини, 
зокрема її форма та контури. Як правило, добро-
якісні утворення мають чіткі й рівномірні межі. 
Натомість пухлини з нерівними або розмитими 
контурами можуть свідчити про інфільтративний 
ріст, що більш характерно для злоякісних проце-
сів або некротичних змін [40].

Важливу діагностичну інформацію несе й ехо-
генність утворення. Рабдоміоми зазвичай мають 
однорідну, гіперехогенну структуру; фіброми ви-
глядають як щільні, рівномірні маси. Утворення 
з неоднорідною або змішаною ехоструктурою – 
такі як тератоми або саркоми – часто містять 
зони кальцифікації, кістозних порожнин або кро-
вовиливів [17,42].

Оцінка рухомості пухлини також має велике 
значення. Пухлини на ніжці (наприклад, міксо-
ми) характеризуються високою мобільністю, що 
асоціюється з ризиком емболії. Утворення, інтра-
міокардіально фіксовані (як рабдоміоми або фі-
броми), зазвичай є стабільними та менш схиль-
ними до ускладнень механічного характеру [42].

Крім того, ЕхоКГ дає змогу візуалізувати взає
модію пухлини з сусідніми анатомічними струк-
турами – клапанами, міжпередсердною або між-
ш л у н о ч к о в о ю  п е р е г о р о д к о ю ,  у с т я м и 
порожнистих вен. Аналіз цих змін, а також ви-
явлення супутнього перикардіального випоту, 
є надзвичайно важливим для оцінки впливу но-
воутворення на серцеву діяльність [40].

Нарешті, слід враховувати динаміку змін утво-
рення з часом. ЕхоКГ – оптимальний інструмент 
для моніторингу в динаміці. Зокрема, у випадку 
з рабдоміомами, які мають потенціал до спонтан-
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ної регресії в перші місяці життя, регулярне спо-
стереження дає змогу уникнути необґрунтовано-
го хірургічного втручання [31,42].

Хоча ЕхоКГ залишається основним методом 
первинного виявлення внутрішньосерцевих 
утворень у дітей, її діагностичні можливості ма-
ють певні обмеження. Зокрема, метод демонструє 
невисоку контрастну роздільну здатність і менш 
ефективний при візуалізації структур, розташо-
ваних поза межами камер серця[42]. У подібних 
клінічних ситуаціях ключову роль відіграє МРТ, 
яка сьогодні вважається одним із найпотужніших 
інструментів у діагностиці пухлин серця в дітей. 
Завдяки високій просторовій роздільній здатнос-
ті, можливості візуалізації у будь-якій площині 
та здатності до детальної тканинної характерис-
тики, МРТ дає змогу не лише виявити пухлинну 
масу, а й глибше зрозуміти її природу. Метод за-
безпечує точну оцінку меж пухлини, ступеня її 
інфільтрації та зв’язку з прилеглими структура-
ми – міокардом, клапанним апаратом, коронар-
ними судинами.

Важливість цих можливостей була підтвердже-
на в багатоцентровому дослідженні, яке охопило 
213 дітей із підозрою або підтвердженим діагно-
зом ППС [4].

У цьому дослідженні двоє незалежних експер-
тів, не маючи доступу до клінічної інформації, 
оцінювали лише МРТ-зображення й змогли вста-
новити правильний діагноз у 70% випадків як 
основний варіант і у 86% – серед двох основних 
диференціальних діагнозів. Це свідчить про висо-
ку діагностичну спроможність МРТ навіть в умо-
вах обмеженої інформації, коли рішення ґрунту-
ється виключно на візуалізаційних критеріях.

Особливістю МРТ є її унікальна здатність оці-
нювати тканинні характеристики пухлини, що 
принципово відрізняє її від інших методів візуа-
лізації:

•	 T1- та T2-зважені зображення дає змогу оці-
нити вміст води, жиру, набряк чи фіброз 
у структурі новоутворення;

•	 пізнє накопичення гадолінію (LGE) – відо-
бражає ступінь васкуляризації, некрозу чи 
щільного фіброзу;

•	 перфузія при першому проходженні (англ. 
First-pass perfusion (FPP)) виявляє васкуля-
ризованість пухлин і судинну інвазію;

•	 зображення з  використанням SSFP-
послідовності дають змогу оцінити рухли-
вість, вплив на клапани й гемодинаміку.

Саме ця здатність «бачити більше, ніж форма» 
дає змогу, наприклад, із високою точністю роз-
пізнавати фіброми, які у 87% випадків демон-
струють характерний LGE-патерн, або диферен-
ціювати рабдоміоми, які, як правило, не 
накопичують контраст і є ізо- або гіпоінтенсив-
ними на всіх послідовностях.

Водночас навіть такий технічно досконалий 
метод, як МРТ, має свої обмеження. І автори [4] 
чесно вказують на це:

•	 МРТ недостатньо ефективна при оцінці ін-
трамуральних рабдоміом, особливо якщо 
маси маленькі та не мають характерного сиг-
налу;

•	 злоякісні ППС були точно розпізнані лише 
в 52% випадків як основний діагноз, що свід-
чить про часткову морфологічну перехрес-
ність та складність тканинної інтерпретації;

•	 у клінічних умовах МРТ часто потребує се-
дації або загального наркозу у ДРВ, що може 
обмежувати її застосування;

•	 у частині пацієнтів пухлина не мала харак-
терного тканинного сигналу або демонстру-
вала перехресні ознаки, що створювало про-
стір для діагностичної непевності, навіть за 
ідеальних технічних умов.

Ці обмеження означають, що навіть при ідеаль-
них технічних параметрах МРТ не є самодостат-
нім методом, і її дані мають обов’язково оцінюва-
тися у клінічному контексті та в поєднанні з УЗ 
методами.

Необхідність комплексного підходу до діагнос-
тики дитячих пухлин серця чітко проявляється при 
зіставленні результатів мультицентрового дослі-
дження [4] з даними інших авторів [26,28,33,39,45].

Дослідження чітко показують, що ЕхоКГ та 
МРТ мають взаємодоповнюючі діагностичні 
можливості. Зокрема, за деякими даними, ехо-
кардіографія виявила більше інтрамуральних 
пухлин, тоді як МРТ краще оцінила просторові 
характеристики та виявила кілька додаткових 
інтракавітарних утворень, що залишилися непо-
міченими при УЗД.[39]

Інші роботи також підкреслюють важливість 
поєднаного застосування обох методів: ЕхоКГ 
краще ідентифікує дрібні утворення у стінках 
серця, тоді як МРТ дає перевагу в  оцінці 
розмірів, інфільтрації та залучення суміжних 
структур.[26,45]

Тип ППС також має значення. Рабдоміоми 
краще візуалізуються при ЕхоКГ, тоді як фібро-
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ми, міксоми й тератоми – завдяки МРТ, що дає 
змогу чітко визначити межі пухлини, її глибину 
та тканинні характеристики [45]

УЗД залишається незамінним у початковій 
оцінці та визначенні гемодинамічного впливу, 
тоді як МРТ – у структурній деталізації, особли-
во за складної або атипової морфології. Найвищу 
діагностичну точність забезпечує саме їхнє комп-
лексне застосування (таблиця 1).

Водночас клінічна інтерпретація візуалізацій-
них знахідок має ґрунтуватися на розумінні того, 
як саме пухлина проявляється в конкретного па-
цієнта. Клінічні прояви ППС у дітей залежать 
насамперед від типу пухлини, її локалізації, роз-
мірів, ступеня інфільтрації, швидкості росту, а та-
кож віку дитини. З огляду на це доцільно розгля-
нути клінічні  характеристики окремих 
нозологічних форм ППС у дітей, які найбільш 
часто трапляються у клінічній практиці.

Рабдоміома є найпоширенішим типом ППС 
у дитячому віці, зокрема серед новонароджених 
і немовлят. Здебільшого ці пухлини виявляють-
ся вже в неонатальному або навіть пренатально-
му періоді, нерідко – випадково під час скринін-
гового обстеження. Вони мають тісний зв’язок із 
туберозним склерозом – згідно з даними літера-
тури, до 80% пацієнтів із рабдоміомами мають 
ознаки цього захворювання [12,22]. Клінічні 
прояви рабдоміом значною мірою залежать від 
їхнього розміру, кількості та локалізації. Неве-
ликі утворення часто не супроводжуються симп-
томами й залишаються без клінічного значення 
[32]. Натомість більші або множинні пухлини, 
розташовані в ділянці провідної системи серця 
чи міжшлуночкової перегородки, можуть викли-
кати серйозні порушення. У таких випадках клі-
нічна картина охоплює аритмії (переважно шлу-

ночкові тахікардії), СН, синкопальні епізоди, а в 
окремих випадках – навіть кардіогенний шок 
[4]. У плода рабдоміома може призвести до во-
дянки плода або стійкої тахікардії, що вимагає 
ретельного перинатального моніторингу [4,32]. 
За даними деяких авторів, масивні інтрамураль-
ні рабдоміоми, які глибоко інфільтрують міо-
кард, найчастіше асоціюються з порушеннями 
скоротливої здатності міокарда й електропровід-
ності [42].

Фіброма є другою за частотою доброякісною 
пухлиною серця в дитячому віці. Як правило, ці 
новоутворення мають щільну консистенцію, чіт-
кі контури та високу ехогенність при УЗД. Най-
частіше вони локалізуються в лівому шлуночку 
або міжшлуночковій перегородці, де нерідко ана-
томічно збігаються з елементами провідної сис-
теми серця [19]. Клінічна симптоматика при фі-
бромах суттєво варіює, але провідним і найбільш 
тривожним проявом є аритмії, передусім шлу-
ночкові тахіаритмії, а також порушення атріовен-
трикулярної провідності, включно з повними AV-
блокадами. У деяких випадках ці порушення 
призводять до синкопальних станів або навіть 
раптової серцевої смерті, особливо за локалізації 
пухлини у критичних ділянках провідної системи 
[19].

Попри це, в частини пацієнтів фіброми зали-
шаються клінічно німими, і діагностуються ви-
падково під час рутинного обстеження або за на-
явності неспецифічних скарг [9,32]. Також слід 
звернути увагу на те, що в деяких дітей із фібро-
мами порушення внутрішньошлуночкової про-
відності можуть зберігатися навіть після успіш-
ної резекції пухлини, що вказує на глибоке 
залучення функціонально важливих структур 
серця [22].

Таблиця 1
Порівняльні характеристики методів ЕхоКГ та МРТ у діагностиці пухлин серця

Параметр ЕхоКГ МРТ
Просторове розрізнення Високе Помірне
Контрастна чутливість Низька Висока
Характеристика тканин Обмежена Детальна (T1/T2 зважені зображення, LGE, FPP)
Візуалізація клапанів Висока Помірна
Візуалізація коронарних судин Обмежена Можлива при відповідних протоколах
Візуалізація перикарда Обмежена Висока
Виявлення інфільтрації Складна Надійна
Доступність / швидкість Висока / швидка Обмежена / повільна
Потреба в седації в дітей Рідко Часто
Радіаційне навантаження Відсутнє Відсутнє
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Тератома є рідкісною, але клінічно значущою 
ППС, яка найчастіше діагностується у пренаталь-
ному або неонатальному періоді. Як правило, ці 
пухлини мають великі розміри та переважно роз-
ташовуються в інтраперикардіальному просторі, 
що зумовлює їхню здатність до компресії серця 
та прилеглих анатомічних структур [32]. Одним 
із найхарактерніших клінічних проявів є накопи-
чення рідини в перикардіальному просторі, що 
може прогресувати до гемодинамічно значущої 
тампонади. Це, зі свого боку, зумовлює розвиток 
тахіпное, задишки, ознак СН та критичного по-
рушення системної перфузії вже в перші години 
життя новонародженого [21].

У пренатальному періоді великі тератоми мо-
жуть спричинити водянку та призвести до анте-
натальної загибелі внаслідок рефрактерної СН. 
Саме тому тератома часто є показанням до інтен-
сивного спостереження в антенатальному періоді 
з готовністю до екстреної неонатальної інтервен-
ції. У післяпологовому періоді новонароджені 
з великими пухлинами потребують термінового 
дренування перикардіального випоту або хірур-
гічного втручання з метою усунення механічної 
компресії [21].

В окремих випадках тератоми залишаються 
клінічно «німими» до моменту розвитку гострої 
тампонади, яка й стає першою клінічною мані-
фестацією захворювання.

Гемангіоми є найпоширенішими серед васку-
лярних ППС у дітей, хоча в загальній структурі 
серцевих новоутворень вони залишаються рідкіс-
ними. Залежно від гістологічного типу, ці пухли-
ни поділяють на капілярні, кавернозні та артері-
овенозні, кожна з яких має свої морфологічні та 
клінічні особливості. Найчастіше гемангіоми ви-
являються в ділянці лівого передсердя, міжшлу-
ночкової перегородки або епікарду [22].

Клінічний перебіг гемангіом є вкрай варіабель-
ним. У низці випадків пухлина може залишатися 
безсимптомною й виявляється випадково під час 

ЕхоКГ обстеження, наприклад, у дітей із шумом 
серця або неспецифічними скаргами. Проте ве-
ликі або активно васкуляризовані утворення 
здатні спричиняти серйозні клінічні порушення, 
зокрема аритмії, обструкцію потоку крові або пе-
рикардіальний випіт із подальшим розвитком 
тампонади [46]. Артеріовенозні варіанти можуть 
створювати значні внутрішньосерцеві шунти, що 
призводить до гемодинамічної нестабільності або 
перевантаження об’ємом.

Міксома є вкрай рідкісною ППС у ДРВ, однак 
має потенційно небезпечний клінічний перебіг 
через ризик емболізації та механічної обструкції 
передсердь. Зазвичай локалізується в лівому пе-
редсерді та прикріплюється до міжпередсердної 
перегородки [22]. Серед основних проявів – син-
копальні стани, аритмії, а також ішемічні події 
(транзиторні атаки, інсульти), які нерідко стають 
першим клінічним проявом захворювання [42]. 
У частини пацієнтів міксоми виявляли лише піс-
ля епізодів мозкової емболії, що підкреслює мож-
ливість тривалого безсимптомного перебігу [8].

Злоякісні ППС у дітей, зокрема саркоми та ан-
гіосаркоми, трапляються рідко, але характеризу-
ються агресивним клінічним перебігом, схильніс-
тю до інфільтративного росту та раннього 
метастазування [22]. Клінічна картина зазвичай 
охоплює загальну інтоксикацію (лихоманка, ка-
хексія), перикардіальний випіт, аритмії та симп-
томи СН внаслідок компресії камер серця. Часто 
вже на момент встановлення діагнозу виявляють-
ся метастази в легенях, головному мозку або кіст-
ках [4].

Проте слід відзначити, що згідно з даними лі-
тературних джерел, клінічні прояви ППС у дітей 
демонструють значну варіабельність, що усклад-
нює формування уніфікованого підходу до їхньо-
го розпізнавання (таблиця 2) [4,9,15,29,32].

Така гетерогенність симптоматики свідчить 
про необхідність подальшого поглибленого ви-
вчення цього питання з метою поліпшення діа-

Таблиця 2
Основні клінічні прояви ППС у ДРВ за даними літератури

Автор (країна) Кількість проаналі-
зованих випадків

Відсутні 
симптоми Атипові шуми Аритмії СН

R.S. Beroukhim (мультицентр) [4] 213 відсутні дані 31 (14,0%) 41 (19,0%) 79 (37,0%)
E. D. Walter (Німеччина) [9] 47 6 (12,8%) 40 (84,1%) відсутні дані 13 (27,6%)
E. Nield (Канада) [29] 36 відсутні дані 10/30 (33,3%) 5 (13,9%) 5 (13,9%)
A. Padalino (Італія) [32] 52 29 (55,7%) 6 (11,5%) 9 (17,3%) 7 (13,5%)
J. Kohut (Польща) [15] 9 2 (22,2%) 4 (44,4%) 1 (11,1%) 2 (22,2%)
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гностичних алгоритмів і клінічного спостережен-
ня за пацієнтами. У зв’язку з цим сучасні підходи 
до лікування ППС у дітей перших трьох років 
життя передбачають індивідуалізований вибір 
тактики, який базується на морфологічному типі 
новоутворення, характері клінічних проявів, сту-
пені гемодинамічних порушень, ризику виник-
нення аритмій та загальному стані дитини.

Одне з важливих місць у лікуванні посідає хі-
рургічне втручання, особливо у випадках симп-
томних або потенційно ускладнених форм. Ана-
ліз дев’яти ретроспективних одноцентрових 
досліджень засвідчив високу ефективність хірур-
гічного втручання, із частотою виживання від 
81,8% до 100% і низьким рівнем рецидивів (0–
18,2%) при середньому періоді спостереження до 
11,6 років [9,11,16,19,23,27,29,38,45]. Показання-
ми до оперативного лікування були:

•	 гемодинамічно значуща обструкція шляхів 
відтоку;

•	 симптомні аритмії;
•	 швидкий ріст пухлини або ризик здавлення 

життєво важливих структур.
Резекція проводилася як повна, так і часткова, 

залежно від розмірів та інфільтративності пухли-
ни. Найчастішим ускладненням після операції 
був синдром низького серцевого викиду 
[16,19,38,45]. Окремі автори також повідомляли 
про кровотечі, аритмії, поліорганну недостатність 
і необхідність повторного хірургічного втручання 
не пов’язаного з рецидивом (наприклад, у випад-
ку аортальної недостатності) [9,11,16,19,45].

Позитивні результати навіть у пацієнтів віком 
до одного місяця свідчать про доцільність ранньо-
го хірургічного втручання при наявності показань 
[11,19]. Зокрема, в серії з 20 дітей із фібромами 
шлуночків зафіксували 100% виживання без ре-
цидивів після оперативного лікування [27]. Проте 
інші дослідження наголошують на необхідності 
особливої обережності при виборі тактики ліку-
вання в немовлят. Так автор [19] вказує на підви-
щений оперативний ризик у найменших пацієнтів. 
А в іншому дослідженні присвяченому обструк-
тивним пухлинам у новонароджених, встановлено 
відсутність різниці у виживаності між хірургічним 
і консервативним підходами, що свідчить про по-
требу індивідуалізації рішення з урахуванням не 
лише віку, але й клінічної ситуації [29].

У цьому контексті консервативна стратегія є об-
ґрунтованим варіантом ведення, насамперед при 
пухлинах із доброякісним перебігом і низьким ри-

зиком ускладнень. Найчастіше вона застосовуєть-
ся при рабдоміомах, особливо за відсутності клі-
нічно значущих симптомів. Такий підхід базується 
на численних повідомленнях про потенціал спон-
танної регресії цих новоутворень [11,19]. У дослі-
дженні [11] зазначено, що навіть за наявності по-
мірних симптомів деякі діти демонстрували 
клінічне покращення без оперативного втручання.

Разом із тим, сучасна консервативна терапія не 
обмежується лише спостереженням. В окремих 
випадках застосовуються медикаментозні засоби, 
спрямовані на регрес пухлини або контроль її 
ускладнень. Зокрема, перспективним є викорис-
тання інгібіторів mTOR – у дітей із рабдоміома-
ми, що може призводити до зменшення розмірів 
пухлини й полегшення симптоматики [41]. Ін-
ший приклад – застосування бета-блокаторів 
(пропранололу) при клінічно значущих кавер-
нозних гемангіомах серця, що супроводжуються 
аритміями або симптомами обструкції [37].

Крім того, консервативна тактика може місти-
ти неспецифічну симптоматичну терапію, спря-
мовану на корекцію таких ускладнень, як СН, 
порушення ритму чи перикардіальний випіт. 
У таких випадках призначають інотропи, діуре-
тики, антиаритмічні засоби або навіть тимчасову 
електрокардіостимуляцію, що дає змогу стабілі-
зувати стан дитини до визначення остаточної 
тактики лікування [9].

Проте важливо враховувати, що навіть за 
відсутності хірургічного втручання ризики 
залишаються. У серії з п’яти дітей, яких вели 
консервативно, два випадки завершилися 
летально  – один внаслідок стійкої аритмії, 
інший – через декомпенсацію СН [38]. Ці дані під-
креслюють необхідність ретельного добору паці-
єнтів для спостереження, а також забезпечення 
динамічного моніторингу стану із готовністю до 
зміни лікувальної тактики при погіршенні клініки.

Водночас наявна варіабельність у клінічному 
перебігу, морфологічних характеристиках ППС, 
а також відповідях на консервативну чи хірургіч-
ну терапію створює певну клінічну невизначе-
ність при виборі оптимальної тактики ведення, 
особливо у ДРВ. На сьогодні відсутні чіткі кри-
терії стратифікації пацієнтів за показаннями до 
активного втручання або до спостереження, що 
зумовлює залежність рішень від досвіду кліні-
циста й особливостей конкретного випадку.

Таким чином, виникає потреба в подальших 
дослідженнях, спрямованих на стандартизацію 
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підходів до прийняття рішень щодо типу терапії, 
розробку стратифікаційних моделей ризику, а та-
кож визначення чітких прогностичних факторів, 
які дають змогу підвищити обґрунтованість та 
безпеку індивідуалізованої тактики лікування 
у цій когорті пацієнтів.

Висновок
ППС у дітей, хоча й трапляються рідко, ста-

новлять важливу клінічну проблему через зна-
чну варіабельність проявів та морфологічних 
характеристик. Ця гетерогенність ускладнює 
не лише раннє виявлення захворювання, а й 
прийняття обґрунтованих рішень щодо тактики 
ведення. Сучасна література свідчить про сут-
тєвий прогрес у сфері неінвазивної діагности-
ки: зокрема, фетальна ЕхоКГ та МРТ поступо-
во зміцнюють свої позиції як ефективні 
інструменти раннього виявлення новоутво-
рень. Хірургічні методи лікування також де-
монструють високі показники виживаності, 
особливо за умови раннього втручання у клі-
нічно значущих випадках.

Водночас значна кількість клінічних сценаріїв 
залишається поза межами чітко регламентованих 
рекомендацій. Відсутність уніфікованих алгорит-
мів діагностики, неоднозначність у виборі між 
хірургічним і консервативним підходами, а також 
обмеженість даних щодо довгострокових наслід-
ків лікування в дітей перших років життя ство-
рюють виклики, які потребують системного 
наукового підходу.

У цьому контексті особливої актуальності на-
бувають подальші дослідження, спрямовані на 
підвищення доказової бази щодо інформативнос-
ті сучасних методів візуалізації, розробку діа-
гностичних алгоритмів для ДРВ, а також удоско-
налення критеріїв вибору терапевтичної тактики 
з урахуванням морфологічного типу пухлини, 
клінічного перебігу й прогнозу. Такий підхід є не-
обхідним кроком до забезпечення безпечного, 
індивідуалізованого та ефективного ведення па-
цієнтів у цій складній, але важливій галузі дитя-
чої кардіології.

Автори заявляють про відсутність конфлікту 
інтересів.
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