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Аннотация 
Карциноидная болезнь сердца (КБС) — это одно из осложнений, встречающееся у пациентов с распространен-
ными нейроэндокринными опухолями как следствие течения карциноидного синдрома. Чаще всего КБС раз-
вивается при локализации первичной опухоли в тонкой кишке, а также в легких, толстой кишке, поджелудоч-
ной железе, аппендиксе и яичниках. Карциноидный синдром — это паранеопластические проявления, разви-
вающиеся в  результате высвобождения серотонина и  других вазоактивных веществ опухолью в  кровяное 
русло. Он сопровождается спектром симптомов, таких как диарея, приливы, бронхоспазм и симптомы застой-
ной сердечной недостаточности. Без специфической терапии пациенты с тяжелой сердечной недостаточностью 
на фоне КБС имеют крайне негативный прогноз для жизни, с ожидаемой общей выживаемостью не более одно-
го года. Лечение данной патологии часто затруднено, поскольку пациенты обычно обращаются поздно, при 
этом заболевание может быстро прогрессировать. Таким образом, оптимальное ведение этой группы пациентов 
требует тесного сотрудничества врачей различных специальностей, включая гепатобилиарных и сердечно-сосу-
дистых хирургов, эндокринологов, анестезиологов и  гастроэнтерологов, для выбора наиболее эффективных 
стратегий лечения в зависимости от тяжести сердечной недостаточности с целью улучшения качества жизни 
и снижения смертности. 
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Annotation 
Carcinoid heart disease (CHD) is one of the complications that occurs in patients with widespread neuroendocrine 
tumors as a consequence of the course of carcinoid syndrome. CHD most often develops when the primary tumor is 
localized in the small intestine, as well as in the lungs, colon, pancreas, appendix and ovaries. Carcinoid syndrome is 
a paraneoplastic manifestation that develops as a result of the release of serotonin and other vasoactive substances 
by the tumor into the bloodstream. It is accompanied by a spectrum of symptoms such as diarrhea, flushes, bron-
chospasm and symptoms of congestive heart failure. Without specific therapy, patients with severe heart failure 
against the background of CHD have an extremely negative prognosis for life, with an expected overall survival of 
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no more than one year. Treatment of this pathology is often difficult, since patients usually seek treatment late, while 
the disease can progress rapidly. Thus, optimal management of this group of patients requires close collaboration 
between physicians from various specialties, including hepatobiliary and cardiovascular surgeons, endocrinologists, 
anesthesiologists and gastroenterologists, to select the most effective treatment strategies depending on the severity 
of heart failure in order to improve quality of life and reduce mortality. 
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В В Е Д Е Н И Е  
Нейроэндокринные опухоли (НЭО) желу-

дочно-кишечного тракта (ЖКТ) — это редко 
встречающиеся, медленнорастущие опухоли, 
возникающие в  желудочно-кишечном тракте 
и  поджелудочной железе. Почти 50% НЭО 
функционируют, вызывая симптомы секре-
ции гормонов, особенно серотонина [1]. 
Выброс в кровь значимого количества серото-
нина может вызывать приливы, диарею 
и  бронхоспазм, данные симптомы являются 
основным проявлением карциноидного син-
дрома у пациентов с НЭО, который отмечает-
ся примерно у  20–30% пациентов с  данной 
патологией [2]. У 20–50% пациентов с карци-
ноидным синдромом развивается правожелу-
дочковая недостаточность, называемая кар-
циноидной болезнью сердца (КБС) [1, 3]. Это 
осложнение, встречающееся у  пациентов 

с  распространенными нейроэндокринными 
опухолями, как следствие течения карцино-
идного синдрома. Чаще всего КБС развивает-

ся при локализации первичной опухоли 
в  тонкой кишке, а  также в  легких, толстой 
кишке, поджелудочной железе, аппендиксе 
и яичниках. Характеризуется бляшковидны-
ми отложениями в фиброзных тканях, в пер-
вую очередь на  сердечных клапанах, но 
также могут быть задействованы и  другие 
сердечные структуры, включая камеры серд-
ца, папиллярные мышцы, хорды, стенки 
желудочков и иногда интиму легочных арте-
рий [4]. Чаще всего поражаются правые отде-
лы сердца, что приводит к  регургитации 
и/или стенозу клапанного аппарата с после-
дующим расширением и дисфункцией право-
го желудочка (рис. 1). В большинстве случаев 
страдает трехстворчатый клапан, но в 5–10% 
случаев наблюдается поражение левых отде-
лов сердца, причем эти случаи чаще всего свя-
заны с  нейроэндокринными опухолями лег-

ких, открытым овальным окном (которое 
вызывает шунт из  правого предсердия 
в  левое) или множественными метастазами 
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Рис. 1. Механизм развития сердечной недостаточности при карциноидной болезни сердца 
Fig. 1. Mechanism of development of heart failure in carcinoid heart disease



в  печени при рефрактерном карциноидном 
синдроме [2, 5]. 

КБС ассоциируется с более высокой смерт-
ностью. Так, по данным исследования D. J. Fox 
и  соавт. (2004), у  пациентов с  КБС медиана 
общей выживаемости составила 1,6  года 
в  сравнении с  4,6  года у  пациентов без него 
[6]. Учитывая индолентное течение НЭО, 
пациентам чаще всего назначается лекарст-
венная терапия, направленная на устранение 
симптомов, и  не используются интенсивные 
методы. Однако следует помнить, что лечение 
карциноидного синдрома при более тяжелом 
его течении должно основываться на междис-
циплинарном подходе и включать в себя тера-
пию аналогами соматостатина, локальные 
методы (РЧА, ХЭПА), таргетную терапию, 
а также консультации смежных специалистов 
(кардиологов и кардиохирургов). 

К Л И Н И Ч Е С К О Е  Н А Б Л ЮД Е Н И Е  
Пациент, мужчина, 1941 года рождения (на 

момент постановки диагноза пациенту было 
76 лет). 

Из анамнеза известно, что с 1985 г. (с 45 лет) 
его стали беспокоить эпизоды артериальной 
гипертензии (отмечал повышение артериаль-
ного давления до  180/90  мм рт.ст.), редкие 
приступы стенокардии, которые пациент 
купировал самостоятельно приемом нитрогли-
церина, а  также периодически возникающее 
чувство жара во всем теле, приливы, сопро-
вождающиеся покраснением кожи рук и лица. 

В 2007 г. по поводу рака мочевого пузыря 
рT1N0M0 (I ст.) была выполнена трансурет-
ральная резекция. При гистологическом 
исследовании: уротелиальный рак. Пациент 
наблюдался у  онкоуролога, данных, свиде-
тельствующих о  рецидиве заболевания, 
выявлено не было до  2017  г. включительно. 

Из сопутствующих заболеваний у пациента 
имелись: гипертоническая болезнь III ст., 
риск сердечно-сосудистых осложнений IV ст., 
полипоз толстой кишки, рефлюкс-эзофагит, 
аутоиммунный тиреоидит, субклинический 
гипотиреоз, варикозная болезнь вен нижних 
конечностей, дегенеративно-дистрофическое 
заболевание позвоночника. 

По поводу сопутствующей патологии паци-
ент обратился в декабре 2017 г. к гастроэнтеро-
логу в  поликлинику по  месту жительства, где 
во время глубокой пальпации брюшной поло-
сти у пациента случился пароксизм трепетания 
предсердий. Была вызвана бригада скорой 
медицинской помощи, пациент был экстренно 

госпитализирован в  ФГБУ «НМИЦ им. 
В. А. Алмазова» Минздрава России для лече-
ния и  дообследования. Проводилась диффе-
ренциальная диагностика, поиск причины воз-
никновения пароксизма трепетания предсер-
дий, так как генез этого приступа был на  тот 
момент непонятен (ишемическая болезнь серд-
ца, острый инфаркт миокарда, артериальная 
гипертензия, миокардит, гипертиреоз, неспеци-
фические хронические заболевания легких, 
обструктивные хронические заболевания лег-
ких). При выполнении чреспищеводной 
ЭхоКГ в январе 2018 г. имели место значитель-
ное расширение правых отделов сердца, макси-
мальная трикуспидальная регургитация 
и уплотнение пульмонального клапана. 

Тогда же пациенту было выполнено восста-
новление синусового ритма с помощью элек-
троимпульсной терапии (электрическая 
дефибрилляция+кардиоверсия) — 300 Дж. 

Важно отметить, что пациента госпитализи-
ровали в специализированный многопрофиль-
ный стационар, в  состав которого входят 
научно-исследовательские институты эндокри-
нологии и кардиологии и где работают соответ-
ствующие специалисты. На основании жалоб 
пациента, клинической картины, ЭхоКГ-при-
знаков был заподозрен карциноидный син-
дром и назначены анализы на специфические 
биохимические маркеры. Получены следую-
щие результаты: 5-гидроксииндолуксусная 
кислота (5-ГИУК) в  моче 64,6  мг/сут (норма 
2,00–7,00), серотонин в  крови 920  нг/мл 
(норма 50–220), хромогранин А  в  крови 
453  нг/мл (норма менее 100), что свидетель-
ствовало о наличии карциноидного синдрома. 

При дальнейшем дообследовании по  дан-
ным КТ органов брюшной полости в  январе 
2018 г. выявлено образование корня брыжей-
ки тонкой кишки, с  четкими контурами раз-
мером 13,1×5,4×10,7 см, которое прилежало 
к горизонтальной части двенадцатиперстной 
кишки, медиальным отделам головки крюч-
ковидного отростка поджелудочной железы, 
не исключалась инвазия в брыжеечные вены 
(рис. 2). 

С учетом подозрения на  нейроэндокрин-
ную опухоль пациенту было выполнено спе-
цифичное для данной патологии исследова-
ние  — ПЭТ/КТ с  18F-DOPA в  феврале 
2018  г.: зарегистрирована ПЭТ/КТ-картина 
объемного образования корня брыжейки тон-
кой кишки 13,1×9,9×5,45 см, образование при-
лежало к двенадцатиперстной кишке, головке 
и  крючковидному отростку поджелудочной 
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железы  — нейроэндокринной природы, вто-
ричное поражение забрюшинных, брыже-
ечных, ретрокруральных, параэзофагеаль-

ных, парааортальных, верхнего паратрахе-
ального лимфатических узлов, а  также лим-
фоузлов ворот печени и  малой кривизны 
желудка (рис. 3). 

В конце февраля 2018 г. выполнена диагно-
стическая лапароскопия, эксцизионная био-
псия лимфоузлов брыжейки тонкой кишки. 
При ревизии брюшной полости печень, боль-
шой сальник, видимые петли тонкой кишки 
и  толстая кишка были без патологических 
изменений, определялось объемное образова-
ние 20×15 см, занимающее весь корень бры-
жейки и переходящее на брыжейку попереч-
но-ободочной кишки, не смещаемое относи-
тельно окружающих тканей, биопсия не 
выполнена в связи с высоким риском крово-
течения, определялись лимфоузлы в брыжей-
ке тонкой кишки от  0,5 до  2 см в  диаметре, 
выполнено удаление 3 лимфоузлов. 

Гистологическое и иммуногистохимическое 
исследование операционного материала: 
выраженная цитоплазматическая экспрессия 
опухолевыми клетками синаптофизина, хро-
могранина А, экспрессия Melan A, СК7, СК10, 
глюкагон не определялся. Уровень пролифе-
ративной активности Ki 67  — 1%. 
Заключение: гистологическая картина соот-
ветствует метастазу высокодифференциро-
ванной нейроэндокринной опухоли G1. 

Таким образом, после выполненного обследо-
вания пациенту был выставлен следующий диаг-
ноз: Первично-множественный метахронный 
рак: 1) Рак мочевого пузыря рT1N0M0 (I ст). 
Хирургическое лечение в 2007 г. 2) НЭО тонкой 
кишки сT4N1M1 с  поражением забрюшинных, 
брыжеечных, ретрокруральных, параэзофаге-
альных, парааортальных, верхнего паратрахе-
ального лимфатических узлов, лимфоузлов 
ворот печени и малой кривизны желудка. 

Осложнение заболевания: карциноидный 
синдром. Карциноидная болезнь сердца. 
Недостаточность трикуспидального клапана 

IV ст. Недостаточность пульмонального клапа-
на III ст. 

Пациенту была выполнена коронарография 
в мае 2018 года. По данным исследования полу-
чен следующий результат: левая передняя нис-
ходящая артерия (проксимальный отдел)  — 
стеноз 90%, огибающая артерия (проксималь-
ный отдел)  — стеноз 70%, правая коронарная 
артерия (устье) — стеноз 90%, промежуточная 
ветвь (проксимальный отдел) — стеноз 80%. 

После проведенного дообследования перед 
врачами встал вопрос: с  чего же начинать 
лечение? Лечить ли в  первую очередь тяже-
лую сердечную патологию или устранять 
непосредственную причину  — гигантскую 
нейроэндокринную опухоль? 

На консилиуме было принято решение 
начать лечение с системной противоопухоле-
вой лекарственной терапии с  целью сниже-
ния интенсивности карциноидного синдро-
ма  — биотерапии аналогами соматостатина; 
был назначен препарат ланреотид (120  мг 
1  раз в  28 дней внутримышечно с  марта 
2018  года). Также рекомендовано рассмот-
реть возможность проведения клапанной 
хирургии. Пациент по  собственному жела-
нию проконсультировался в одной из клиник 
Государства Израиль, куда был приглашен 
на хирургическое лечение. В июне 2018 года 
выполнено аортокоронарное шунтирование, 
протезирование трикуспидального клапана 
сердца. Хирургическое лечение пациент пере-
нес без осложнений. 

Через полгода лечения аналогами соматоста-
тина биохимические маркеры стали снижаться 
(сентябрь 2018  г., 6  мес терапии)  — 5-ГИУК 
в моче 54 мг/сут (норма 2,00–7,00), серотонин 
в крови 630 нг/мл (норма 50–220), хромогра-
нин А в крови 210 нг/мл (норма менее 100). 
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Рис. 2. КТ органов брюшной полости от 17.01.2018 
Fig. 2. CT scan of abdominal organs from 01.17.2018



Перед лечащими врачами снова встал вопрос: 
что делать дальше? Надо ли провоцировать 
циторедуктивную операцию, принесет ли это 
пользу пациенту? Однако сомнений было боль-

ше, чем уверенности в правильности принятого 
решения. Во-первых, опухоль представлялась 
сомнительно операбельной, во-вторых, нейроэн-
докринная опухоль с низким потенциалом роста 
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Рис. 3. ПЭТ/КТ всего тела с 18F-DOPA 
Fig. 3. 18F-DOPA PET/CT scan



является индолентно текущим заболеванием и, 
возможно, лекарственный контроль в  данном 
случае и  есть наилучший вариант лечения. 
Оставались высокие риски осложнений из-за 
имеющейся сопутствующей патологии. Cам 
пациент сомневался в  необходимости хирурги-
ческого лечения (большой объем хирургическо-
го вмешательства и качество жизни после него). 
На момент принятия решения пациент продол-
жал активно работать. Принимая во внимание 
все вышеперечисленные факты, врачи останови-
лись на  решении проводить только системное 
лечение аналогами соматостатина. Таким обра-
зом, с  марта 2018 по  июль 2021  г. (40  месяцев) 
пациенту проводилась терапия аналогами сома-
тостатина с  положительным эффектом в  виде 
снижения уровня биохимических маркеров 
и уменьшения размеров опухоли на 7% согласно 
критериям PERCIST. 

Лечение пациент переносил удовлетвори-
тельно. 

Однако в  июле 2021  г. пациент скоропо-
стижно скончался от  новой коронавирусной 
инфекции COVID-19 (подтвержденная), 
тяжелая форма, смерть пациента наступила 
через 3 суток после постановки диагноза. 

ОБСУЖДЕНИЕ 
На примере данного клинического случая мы 

видим, что сердечные симптомы и  признаки 
КБС часто бывают незаметны или отсутствуют 
на  ранней стадии заболевания и  диагностика 
может затянуться, особенно если пациенту не 
проводился эхокардиографический скрининг. 
Клинический диагноз КБС не всегда бывает 
однозначным. До 57% случаев трикуспидаль-
ной регургитации средней и  тяжелой степени 
протекают бессимптомно или сопровождаются 
лишь симптомами легкой степени. 

Основными симптомами КБС являются: 
— одышка; 
— утомляемость; 
— систолический шум, который лучше 

всего слышен вдоль границы грудины и уси-
ливается при вдохе; 

— повышение давления в  яремной вене 
с выраженным V-образным зубцом; 

— асцит, периферический отек и плевраль-
ный выпот [7]. 

Все пациенты с карциноидным синдромом 
должны быть опрошены и  обследованы 
на наличие клинических симптомов КБС. 

В результате недавнего обзора и  мета-ана-
лиза 36 статей было продемонстрировано 
влияние уровня N-концевого промозгового 

натрийуретического пептида (NT-proBNP) 
в  крови и  5-ГИУК в  моче на  возникновение 
КБС. Так, чем выше были данные показатели 
у  пациента, тем чаще была диагностирована 
КБС [8]. И  поэтому рекомендации ENETS 
(Европейское общество по лечению нейроэн-
докринных опухолей) рекомендуют оценку 
NT-proBNP как действенный инструмент 
скрининга для выявления пациентов с высо-
ким риском возникновения КБС на фоне кар-
циноидного синдрома на  начальном этапе 
и при последующем наблюдении [9]. 

Более того, поскольку трансторакальная эхо-
кардиография (ТТЭ) является ключевым иссле-
дованием для диагностики и мониторинга КБС, 
ее необходимо проводить каждые 6–12  мес 
у любого пациента с карциноидным синдромом 
и/или высоким уровнем 5-ГИУК в моче и/или 
NT-proBNP >260 пг/мл (рис.  4). В  идеальном 
варианте ТТЭ должен проводить опытный спе-
циалист УЗИ-диагностики, который имеет опыт 
обследования пациентов с КБС [10]. 

Североамериканское общество по лечению 
нейроэндокринных опухолей NANETS реко-
мендует пациентам со значительным повыше-
нием уровня серотонина или 5-ГИУК в моче 
проходить как минимум ежегодную ЭхоКГ. 
Скрининг также может быть рассмотрен для 
пациентов с менее выраженным повышением 
уровня серотонина [11]. 

В настоящий момент нет общепринятых 
факторов, которые могут помочь спрогнозиро-
вать развитие и  прогрессирование КБС. 
Выделяют факторы, которые, возможно, ока-
зывают влияние на течение этой болезни: коли-
чество эпизодов приливов в  день, уровень 5-
ГИУК в моче (вероятность повреждения кла-
панов сердца возрастает при длительном повы-
шении 5-ГИУК в моче более чем 75 мкмоль/л) 
и высокая опухолевая нагрузка в печени [12]. 

При выявлении у  пациента карциноидного 
синдрома необходимо незамедлительно начать 
терапию аналогами соматостатина. Тем не 
менее даже этот шаг не влияет на регресс фиб-
розных отложений и КБС считается в настоя-
щее время необратимым заболеванием. Однако 
поддержание постоянного уровня 5-ГИУК 
в моче позволяет контролировать прогрессиро-
вание болезни [9]. 

Лечение КБС достаточно сложное и  зави-
сит от  контроля карциноидного синдрома. 
При рефрактерном течении карциноидого 
синдрома лечение КБС не имеет успеха [13]. 

Одной из  самых важных составляющих 
успешного лечения карциоидного синдрома 
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является грамотное взаимодействие между 
собой членов многопрофильной команды 
[14]. Этот совместный подход не просто поле-

зен, но и необходим для решения многогран-
ной природы карциноидного синдрома. 
В  идеальном варианте мультидисциплинар-
ная команда должна включать гастроэнтеро-
логов, эндокринологов, рентгенологов, онко-
логов, врачей-специалистов ядерной медици-

ны, хирургов, кардиологов и диетологов. Это 
междисциплинарное сотрудничество необхо-
димо для решения всех аспектов патологиче-

ских нарушений, имеющихся в  организме 
пациентов с НЭО, и позволяет сформировать 
наиболее подходящую терапевтическую стра-
тегию с  целью достижения наилучших 
результатов лечения при сохранении каче-
ства жизни пациентов. 
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