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Гипертоническое сердце с развитием бивентрикулярной сердечной недостаточности нечасто встречается в клинической практике, и требует
развернутого диагностического поиска. 
Представлено клиническое наблюдение пациента 38 лет, поступившего в клинику с сердечной недостаточностью 3-4 функционального
класса. При эхокардиографии выявлены симметричная гипертрофия левого желудочка (до 18 мм) без дилатации, фракция выброса 42%,
рестриктивная гемодинамика, перегрузка правых отделов, легочная гипертензия (60 мм рт. ст.). Клиническая картина включала стойкую ар-
териальную гипертензию (180-220 и 120-150 мм рт.ст.), выпот в плевральных полостях и перикарде, асцит, почечную недостаточность. В
результате обследования (мультиспиральная компьютерная томография, магнитно-резонансная томография, сцинтиграфия с 131I-MIBG)
диагностирована параганглиома мочевого пузыря (норматенафрин мочи 1468 мкг/сут). На фоне терапии проведена резекция опухоли,
при иммуногистохимическом исследовании – нейроэндокринный рак, G1. Через 3 мес отмечен частичный регресс гипертонии и сердечной
недостаточности с сохранением высокого уровня креатинина.
Обсуждаются критерии и вопросы дифференциальной диагностики гипертонического сердца и синдрома первичной гипертрофии миокарда,
диагностики параганглиомы мочевого пузыря, комплексных механизмов поражения миокарда в рамках феохромоцитом и его прогноза.
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Hypertensive heart disease with biventricular cardiac failure is not common in clinical practice. This diagnosis requires an extensive diagnostic search.
We present the clinical case of the male patient of 38 aged. He was admitted to the clinic with heart failure 3-4 NYHA class. EchoCG revealed
symmetric hypertrophy of the left ventricle up to 18 mm without its dilatation, a decrease in ejection fraction up to 42%, restrictive hemodynamics,
overload of the right chambers, severe pulmonary hypertension (60 mm Hg). The clinical status included persistent arterial hypertension (180-220
and 120-150 mm Hg), effusion in both pleural cavities and pericardium, ascites, renal failure. During examination (multispiral computed tomography,
magnetic resonance imaging, scintigraphy with 131I-MIBG), bladder paraganglioma was diagnosed (normatenafrin 1468 μg/day). The resection of
the tumor was performed, according to immunohistochemical research – neuroendocrine carcinoma, G1. After 3 months a partial regression of hy-
pertension and cardiac failure was observed with the preservation of a high level of creatinine.
The criteria and differential diagnosis of the hypertensive heart disease and the syndrome of primary myocardial hypertrophy, diagnostics of the
urinary bladder paraganglioma, complex mechanisms of myocardial damage within the pheochromocytoma and its prognosis are discussed.
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Введение 
Тенрмин «гипертоническое сердце» хорошо зна-

ком клиницистам и отражает комплекс изменений,
возникающих в миокарде в ответ на более или менее
стойкое и длительное повышение артериального дав-
ления (АД). В представлении ведущих отечественных
терапевтов середины ХХ века (например, Е.М. Таре-
ева) гипертоническое сердце включало декомпенса-
цию с развитием застойной сердечной
недостаточности. Сегодня артериальная гипертония
(АГ) протекает у большинства пациентов далеко не
столь тяжело, как после войны, но врачи часто торо-
пятся найти простое объяснение выраженного застоя
у больных с умеренной АГ, не задумываясь о поиске
более реальных причин сердечной недостаточности.

Другой диагностической проблемой является ин-
терпретация синдрома гипертрофии левого желу-
дочка (ГЛЖ). Артериальная гипертония (особенно,
эссенциальная) является одним из самых частых забо-
леваний в практике кардиолога и может сочетаться с
другими, редкими и гораздо более редкими заболе-
ваниями, которые проявляются первичной гипертро-
фией или псевдогипертрофией миокарда. К ним
относятся гипертрофическая кардиомиопатия (ГКМП,
частота 1:200 [1]), и ее фенокопии, например, ами-
лоидоз сердца, болезнь Фабри. Делаются небез-
успешные попытки проводить дифференциальную
диагностику причин ГЛЖ с помощью современных ви-
зуализирующих методик, однако основное значение
по-прежнему имеет сопоставление клинических дан-
ных. 

Диагноз «гипертоническое сердце» базируется на
гипертоническом анамнезе: больной должен доста-
точно длительно и бóльшую часть времени жить с вы-
соким АД. Истинное гипертоническое сердце
развивается у пациентов с резистентной АГ, либо при
вторичных ее формах, и критерием служит частичный
регресс гипертрофии после устранения ее причины.
Особенно осложняется дифференциальная диагно-
стика при развитии дилатации левого желудочка (ЛЖ)
и падения его сократимости (фракции выброса, ФВ).
В этих случаях необходимо настойчиво исключать до-
полнительные причины декомпенсации. Сошлемся на
итальянскую работу с применением биопсии мио-
карда, в которой в качестве причины декомпенсации
гипертонического сердца в 40% случаев выявлен
миокардит [2]. 

В качестве яркого примера истинного декомпенси-
рованного гипертонического сердца представляем
клиническое наблюдение больного с необычной при-
чиной АГ, у которого сама выраженность изменений
сердца требовала дифференциальной диагностики с
первичным синдромом гипертрофии миокарда, а
также исключения дополнительных причин дисфунк-

ции ЛЖ. Отметим, что пациент был направлен к нам с
диагнозом «миокардит».

Клиническое наблюдение 
Больной Х., 38 лет, обратился в Университетскую

Клиническую Больницу (УКБ) №1 Первого МГМУ им.
И.М. Сеченова 13.04.2017 г. с жалобами на одышку
при минимальных физических нагрузках и в горизон-
тальном положении, отеки нижних конечностей, уве-
личение живота в объеме, практически постоянное
повышение АД до 180-220/120-150 мм рт.ст., сонли-
вость, общую слабость, однократный эпизод покрас-
нения мочи.

Из анамнеза: семейный анамнез отягощен по АГ
(мать; умерла в 70 лет). В течение жизни считал себя
здоровым, в вооруженных силах не служил (не в связи
с состоянием здоровья), спортом не занимался, голов-
ными болями не страдал. По профессии повар, рабо-
тал по специальности, нагрузки по работе переносил
хорошо. В 2013 г. перенес пневмонию (?). В 2015 г.
случайно зарегистрировано повышение АД до
180/110 мм рт.ст., по поводу чего недолго принимал
эналаприл. Уровень АД не контролировал. В послед-
ние месяцы иногда возникали кратковременное (не
более 5 мин) ухудшение общего самочувствия, ощу-
щение тяжести в голове сразу после мочеиспускания.
Других симптомов, которые могли расцениваться, как
проявление повышения АД или сердечной недоста-
точности, ранее не отмечал. Ухудшение состояния в
течение 10 дней: внезапно появились и стали нарас-
тать одышка, отеки нижних конечностей, увеличение
живота. При обращении в УКБ №1 на электрокардио-
грамме отмечался синусовый ритм с частотой сердеч-
ных сокращений (ЧСС) 116 уд/минуту, элевация
сегмента ST до 1 мм в отведениях V1-V3; позднее от-
мечено появление «коронарных» Т (рис. 1). При эхо-
кардиографии (ЭхоКГ выполнена впервые в жизни):
конечный диастолический размер (КДР) ЛЖ 5,0 см,
ФВ 42% (методом Simpson), межжелудочковая пере-
городка (МЖП) 1,5 см, задняя стенка ЛЖ 1,7-1,8 см,
масса миокарда ЛЖ 216,2 г/м2, объем левого пред-
сердия (ЛП) 134 мл, правого предсердия (ПП) – 124
мл, систолическое давление в легочной артерии
(СДЛА) 58-63 мм рт. ст., трикуспидальная регургита-
ция II-III степени, митральная и легочная – II степени.
С подозрением на тромбоэмболию легочной артерии
(ТЭЛА) госпитализирован в отделение реанимации.
Уровень АД составил 220/120 мм рт.ст. Тест на тропо-
нин Т отрицательный. При мультиспиральной томо-
графии данных за ТЭЛА не получено, выявлялся
двусторонний гидроторакс (до 18 мм), гидропери-
кард (до 14 мм), асцит, посттуберкулезные изменения
правого легкого, внутригрудных лимфоузлов, образо-
вание мочевого пузыря с неровными бугристыми кон-

Hypertensive Heart in Paraganglioma of Bladder
Гипертоническое сердце при параганглиоме мочевого пузыря



372 Rational Pharmacotherapy in Cardiology 2018;14(3) / Рациональная Фармакотерапия в Кардиологии 2018;14(3)

Hypertensive Heart in Paraganglioma of Bladder
Гипертоническое сердце при параганглиоме мочевого пузыря

турами около 60×70 мм. Пациенту была начата ди-
уретическая, гипотензивная терапия, на фоне чего
одышка уменьшилась, и больной переведен в кардио-
логическое отделение №2 УКБ №1.

При переводе в отделение: отеки голеней и стоп;
при аускультации над легкими дыхание ослаблено в
нижних отделах, преимущественно справа, хрипов нет.
Тоны сердца ритмичны, приглушены, ЧСС 98/мин, АД
160/115 мм рт.ст. Живот несколько увеличен в объеме.
Перкуторная граница печени на 1,5 см ниже края ре-
берной дуги. С учетом полученных на первом этапе
обследования данных наиболее вероятным диагнозом,
объясняющим весь комплекс симптомов, представля-
лась параганглиома мочевого пузыря, однако диагноз
требовал верификации. Урологами и специалистами
по лучевой диагностике опухоль расценивалась как
рак. Кроме того, необходимо было исключить пер-
вичные болезни миокарда (АГ могла рассматриваться
как эссенциальная, и как нефрогенная). Анализы крови:
лейкоциты 8-10×109/л, С-реактивный белок 17 мг/л,
фибриноген 5,81 г/л, небольшая гипергликемия (до
6,3 ммоль/л), тиреотропный гормон 9,60 МЕ/л, уровни
Т3 и Т4 в пределах нормы. В анализах мочи выявлялись
микрогематурия (эритроциты от 1-3 до 10-18 в поле
зрения), протеинурия (0,28-0,35‰). 

При суточном мониторировании ЭКГ по Холтеру
регистрировалась синусовая тахикардия, нарушений
ритма не определялось. При суточном мониторирова-
нии АД (на фоне применения фуросемида 80 мг внут-
ривенно, препарата нифедипина замедленного
высвобождения 80 мг/сут, бисопролола 2,5 мг/сут)
среднее АД днем составило 154/117 мм рт.ст., ночью
174/128 мм рт.ст., максимальное систолическое АД
199 мм рт.ст. (07:25), диастолическое 145 мм рт.ст.

(07:25). При осмотре глазного дна выявлялась кар-
тина злокачественной гипертонии (симптом «звезд-
ного неба»).

Генома кардиотропных вирусов в крови не вы-
явлено. Уровень антикардиальных антител в пределах
нормы. 

При повторной ЭхоКГ (рис. 2) определялись при-
знаки выраженной ГЛЖ (МЖП и задняя стенка ЛЖ
1,5-1,7 см), дилатация обоих предсердий. СДЛА 55
мм рт.ст. Отмечена неоднородная гиперэхогенность
миокарда ЛЖ, его систолическая и диастолическая (по
рестриктивному типу) дисфункции, Е/А 2,7. Интеграл
линейной скорости потока (VTI) 13 см, глобальная де-
формация -8% (N≥-18). Повышенная трабекуляр-
ность ЛЖ. Признаки рестриктивной кардиомиопатии. 

Магнитная резонансная томография сердца 
(рис. 3): сердце увеличено в размерах, преимуще-
ственно за счет левых отделов (КДР ЛЖ 58 мм, ЛП
53×83 мм). Индексированный конечный диастоличе-
ский объем (КДО) ЛЖ – 101 мл/м2 (в норме – 47-92
мл/м2). Полость ПП также умеренно расширена
(52×64 мм). Правый желудочек (ПЖ) не дилатирован
(КДР 47 мм), индексированный КДО ПЖ 76,1 мл/м2.
Выраженная симметричная гипертрофия ЛЖ: МЖП 17
мм, задняя стенка ЛЖ 16 мм. Толщина миокарда ПЖ
обычная. Диффузное снижение сократимости ЛЖ (ФВ
47%). В отсроченную фазу участков накопления не
выявлено. Данных за интрамиокардиальный фиброз,
рубцовое и поствоспалительное поражение миокарда
не получено, признаков амилоидоза сердца нет. 

В биоптатах подкожно-жировой клетчатки при
окраске конго красным амилоида не найдено. 

Таким образом, данных за миокардит, амилоидоз,
саркоидоз, болезни накопления, а также ТЭЛА и син-
дром такоцубо выявлено не было; диагнозу первич-
ной рестриктивной кардиомиопатии противоречила
выраженная гипертрофия ЛЖ. В связи с сочетанием
гипертрофии ЛЖ и почечной недостаточности прове-
дена ДНК-диагностика в гене ХGAL – данных за бо-
лезнь Фабри не выявлено. С учетом длительного и
постоянного повышения АД (в клинике до 190-
220/120 мм рт.ст. ежедневно) диагностировано ги-
пертоническое сердце. Пациент консультирован также
фтизиатром, диаскин-тест положительный, однако с
учетом регресса выпота в плевральных полостях и пе-
рикарде в результате мочегонной терапии, а также от-
сутствия клинических и лабораторных признаков
активности легочного процесса изменения в легких
окончательно расценены как посттуберкулезные, по-
казаний к лечению нет.

Одновременно обследование было направлено на
верификацию природы опухоли мочевого пузыря и
АГ. При ультразвуковой допплерографии (УЗДГ) сте-
нозов почечных артерий не выявлено. Уровень сыво-

Figure 1. Electrocardiogram of patient H., 38 years old
The chart speed is 25 mm/s, the amplitude is 1 mV=10 mm; left axis
deviation; the criteria for left ventricular hypertrophy; deeply inverted
T-waves

Рисунок 1. Электрокардиограмма больного Х., 38 лет 
Скорость записи 25 мм/с, амплитуда 1 мВ=10 мм. Отклонение
электрической оси влево, вольтажные признаки гипертрофии ЛЖ,
глубокие отрицательные зубцы Т
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Figure 2. Echocardiogram of patient H., 38 years old
Рисунок 2. Эхокардиограмма больного Х., 38 лет

(A., B.) Signs of left ventricular hypertrophy (up to 1.77 cm), E/A 2.7
(C.) Decreased global deformation of left ventricular myocardium in most segments

(А., В.) Признаки гипертрофии левого желудочка (до 1,77 см), Е/А 2,7
(С.) Снижение глобальной деформации миокарда ЛЖ по большинству сегментов

А.

C.

A. B.

B.

(A.) 4-chamber projection, no contrasting
(B.) short axis (arrow - non-specific area of contrasting at the intersection of fibers of the left and right ventricles)

(А.) 4-х камерная проекция, контрастирования не выявлено
(В.) короткая ось (стрелка – неспецифический участок контрастирования в месте пересечения волокон ЛЖ и ПЖ)

Figure 3. MRI of the heart with delayed contrast: symmetric hypertrophy of the myocardium up to 16-17 mm, dilatation 
of the heart cavities, hydropericardium*

Рисунок 3. МРТ сердца с отсроченным контрастированием: симметричная гипертрофия миокарда до 16-17 мм, 
дилатация полостей сердца, гидроперикард*
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A. B.

C.

Figure 5. Histological specimens of the tumor of the bladder
Рисунок 5. Морфологические препараты удаленной опухоли мочевого пузыря

A. B.

C. D.

(A., B., C.) – staining by hematoxylin-
eosin (tumor from solid, papillary and
trabecular structures, from large poly-
morphous cells of oval and rounded
shape, in some areas papillary struc-
tures resembling urothelial epithelium,
single figures of mitoses, distribution
on paravezical fiber)
(D.) immunohistochemical test for
chromogranin A (expression in 85%
of tumor cells, groups of negative
tumor cells are preserved)

(А., В., С.) – окраска гематоксили-
ном-эозином (опухоль из солид-
ных, папиллярных и трабекулярных
структур, из крупных полимороф-
ных клеток овальной и округлой
формы, в отдельных участках сосоч-
ковые структуры, напоминающие
уротелиальный эпителий; единич-
ные фигуры митозов, распростране-
ние на паравезикальную клетчатку)
(D.) иммуногистохимическое иссле-
дование на хромогранин А (экс-
прессия в 85% опухолевых клеток,
сохраняются группы негативных
опухолевых клеток)

Figure 4. Results of scintigraphy and MRI of the bladder
Рисунок 4. Результаты сцинтиграфии и МРТ мочевого пузыря

(A.) 131I-MIBG scintigraphy (active drug accumulation in the bladder tumor) 
(B.) MRI of the bladder (T1-weighted image in the transverse plane after intravenous administration of the contrast preparation)
(C.) MRI of the bladder (T2-weighted image in the sagittal plane: soft tissue type "cauliflower" with dimensions of 5.3×4.8×6.0 cm is determined 
by the anterior-right wall of the bladder with signs of invasion of its wall for 3 cm)

(А.) Сцинтиграфия с 131I-MIBG (активное накопление препарата в опухоли мочевого пузыря)
(В.) МРТ мочевого пузыря (Т1-взвешенное изображение в поперечной плоскости после в/в введения контрастного препарата)
(С.) МРТ мочевого пузыря (Т2-взвешенное изображение в сагиттальной плоскости: мягкотканная опухоль по типу «цветной капусты» 
размерами 5,3×4,8×6,0 см определяется по передне-правой стенке пузыря с признаками инвазии его стенки на протяжении 3 см)
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роточного альдостерона в пределах нормы. В суточной
моче экскреция метанефрина 14,0 мкг/сут (норма
<320,0 мкг/сут), норметанефрина 640 мкг/сут
(норма <390,0 мкг/сут). На фоне приема доксаза-
зина (8 мг/сут) эксреция метанефрина составила 31,9
мкг/сут, норметанефрина – 1468 мкг/сут. При ком-
пьютерной томографии, МРТ органов брюшной поло-
сти и малого таза других опухолей надпочечниковой
или иной локализации не выявлено. Для исключения
иных норадреналинпродуцирующих опухолей прове-
дена сцинтиграфия всего тела с 131I-MIBG: активное
накопление препарата отмечено в опухоли мочевого
пузыря (гиперэкспрессия адренергических рецепто-
ров; рис. 4). 

Клинический диагноз сформулирован следующим
образом: злокачественная (?) норадреналинпродуци-
рующая параганглиома мочевого пузыря. Злокаче-
ственная артериальная гипертензия 3 степени
повышения АД. Декомпенсированное гипертониче-
ское сердце. Среднетяжелая легочная гипертензия.
Относительная недостаточность митрального (II сте-
пени) и трикуспидального (II-III степени) клапанов.
Хроническая сердечная недостаточность IIБ стадии, 
3-4 ФК по NYHA: двусторонний гидроторакс, гидро-
перикард, асцит. Гипертоническая, застойная нефро-
патия (хроническая болезнь почек 3б стадии, СКФ по
CKD-EPI 34 мл/мин/1,73 м2). Гиперурикемия. Гипер-
гликемия. Гипертоническая ангиопатия сетчатки тяже-
лой степени. Первичный субклинический гипотиреоз.
Посттуберкулезные изменения правого легкого.

Совместной бригадой урологов и эндокринных хи-
рургов 21.06.2017 г. выполнена резекция опухоли
мочевого пузыря. Во время операции отмечен кратко-
временный подъем АД до 260 и 160 мм рт.ст., после-
операционный период протекал гладко. При
иммуногистохимическом (ИГХ) исследовании – вы-
сокодифференцированная нейроэндокринная опу-
холь (нейроэндокринный рак, G1) c участками
уротелиальной дифференцировки (рис. 5). Пациент
был направлен в Институт онкологии им. П.А. Герцена
(на консультацию не приехал). В связи с сохранением
подъемов АД до 180 и 120 мм рт.ст. продолжена ги-
потензивная терапия пролонгированными препара-
тами нифедипина 40 мг/сут, бисопрололом 5 мг,
фуросемидом, доксазозином 2-4 мг с хорошим гипо-
тензивным эффектом (подъемы АД выше 150 и 90
мм рт. ст. не фиксировались). ФВ ЛЖ при контрольном
исследовании составила 52%. 

К октябрю 2017 г. на фоне нерегулярного приема
препаратов вновь отмечено нарастание явлений сер-
дечной недостаточности со снижением ФВ до 35% и
увеличением толщины стенок ЛЖ максимально до 
17-20 мм (при повторных измерениях толщина оце-
нивалась на уровне 16-18 мм, ФВ 40-45%). При воз-

обновлении терапии АД не превышало 130 и 80 мм
рт. ст., одышка и отеки регрессировали. При магнитно-
резонансной томографии (МРТ) и цистоскопии дан-
ных за распространение опухоли не получено, уровень
норметанефрина в пределах нормы. Отсутствие ре-
гресса гипертрофии ЛЖ обусловлено не только далеко
зашедшими изменениями, но и небольшим сроком
после удаления параганглиомы, отсутствием стабиль-
ной нормотензии. Безусловно, в поддержании АГ
имеют значение почечные механизмы в рамках далеко
зашедшей нефропатии.

Обсуждение 
В представленном клиническом наблюдении соче-

тание случайно выявленной опухоли мочевого пузыря
и высокой, устойчивой к терапии АГ сразу сделало
наиболее вероятным диагнозом параганглиому моче-
вого пузыря. В основе такого предположения лежало
стремление объединить все многочисленные клини-
ческие синдромы в рамках одной болезни. Однако
степень изменений миокарда требовала тщательного
исключения первичных его заболеваний. 

Не вызывало сомнений наличие тяжелой диасто-
лической дисфункции по рестриктивному типу, кото-
рая играла определяющую роль в формировании
сердечной недостаточности. Массивная (необычная
для банальной гипертонии) гипертрофия ЛЖ отра-
жает выраженную и постоянную перегрузку давле-
нием, с которой длительное время жил пациент, и
является и вследствие неизбежных нарушений микро-
циркуляции, несоответствия кровоснабжения массе
миокарда, ведущей причиной вторичного падения со-
кратимости.

Однако развитие систолической дисфункции у па-
циента с первичным синдромом гипертрофии мио-
карда делало более вероятным наличие т.н.
фенокопий ГКМП, т.е. несаркомерных кардиомиопа-
тий, приводящих к гипертрофии/псевдогипертрофии
миокарда. К ним относятся лизосомальные болезни
накопления и гликогенозы (Фабри, Данона, Помпе),
инфильтративные (транстиретиновый и AL-амилои-
доз), нейромышечные заболевания (атаксия Фрид-
рейха), митохондриальные миопатии, ряд больших
генетических синдромов (Нунан, Костелло, LEOPARD)
и некоторые другие, которые составляют до 30% всех
случаев первичной гипертрофии миокарда [3]. В не-
давнем крупном исследовании 1697 пациентов из ве-
дущих европейских центров наихудшая
выживаемость среди пациентов с первичной гипер-
трофией установлена для больных с разными типами
амилоидоза (наилучшая – для больных с саркомер-
ной ГКМП) [4], однако ранее нами выявлена значимо
более низкая ФВ у больных с фенокопиями и на суще-
ственно меньшем количестве больных [5].
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Клиническая картина у нашего пациента складыва-
лась из сочетания нескольких связанных друг с другом
синдромов: высокой АГ, гипертрофии миокарда со
снижением ФВ, бивентрикулярной сердечной недо-
статочности, пост(?)-туберкулезных изменений в лег-
ких, двустороннего выпота в плевральных полостях и
в перикарде, асцита (полисерозит?), легочной гипер-
тензии с перегрузкой правых отделов, злокачествен-
ной (?) опухоли мочевого пузыря, почечной
недостаточности, субклинического гипотиреоза. Были
последовательно исключены туберкулез, саркоидоз,
AL-амилоидоз, болезнь Фабри, а также присоедине-
ние миокардита. Сочетание истинной (саркомерной)
ГКМП с высокой АГ представлялось маловероятным.

При наличии у больного выраженной гипертрофии
и значимой систолической дисфункции диагноз ги-
пертонического сердца должен был быть хорошо об-
основан и базировался на совокупности целого ряда
фактов: 
• длительное и стойкое повышения АД более 200 мм

рт.ст.; 
• злокачественная гипертоническая ангиопатия сет-

чатки; 
• гипертрофия ЛЖ на ЭКГ без зубца Q и снижения

вольтажа QRS;
• симметричная гипертрофия ЛЖ без вовлечения ПЖ;
• отсутствие внутрижелудочкового градиента, систоли-

ческого движения передней створки митрального
клапана, отсроченного накопления и мышечных мо-
стиков, внекардиальных проявлений болезней на-
копления;

• быстрая положительная динамика ФВ. 
Определяющей в развитии сердечной недостаточ-

ности у нашего пациента была выраженная диастоли-
ческая дисфункция,

Второй диагностической проблемой являлась ве-
рификация диагноза параганглиомы. Параганглиома
мочевого пузыря является очень редкой опухолью, со-
ставляя менее 0,05-0,06% опухолей мочевого пузыря
и 1-6% всех вненадпочечниковых феохромоцитом
[6,7]. По данным европейского общества гипертен-
зии, доложенным на конгрессе ESC 2017 г., все фео-
хромоцитомы ответственны лишь за 0,5% случаев АГ,
т.е. частота параганглиомы мочевого пузыря как при-
чины АГ может оцениваться на уровне 0,005-0,01%.
Тем не менее, к 2013 г. в литературе имелись описания
106 подобных случаев [8].

Примерно в 30% параганглиома имеет наслед-
ственный характер. Средний возраст манифестации
составляет 43-45 лет, женщины заболевают несколько
чаще. Артериальная гипертония (кризовая, связанная
с мочеиспусканием, постоянная) развивается в 60-
70% случаев, весьма характерна связь гипертониче-
ских кризов с мочеиспусканием (отмечена у 56%

больных [8]). Наш пациент ретроспективно описывал
выраженное ухудшение самочувствия (до предобмо-
рочного состояния) в течение 5 мин после мочеиспус-
кания.

Опухоль исходит из хромаффинной ткани симпа-
тических нервных сплетений в стенке мочевого пузыря
и располагается в подслизистом слое. Основным уро-
логическим симптомом является гематурия, которая
нашего пациента практически не беспокоила. Диффе-
ренциальный диагноз проводится с гораздо более
часто выявляемой карциномой, частота ошибок до-
стигает 30%. Карциномой заболевают преимуще-
ственно в 60-70 лет, множественный рост отмечается
у 1/3 пациентов [9]. ИГХ-исследование у нашего па-
циента выявило, наряду с признаками нейроэндо-
кринной опухоли (экспрессия хромогранина А и
S100-протеина в 85% клеток и нейрон-специфиче-
ской энолазы в 80% клеток), элементы уротелиальной
дифференцировки с признаками злокачественности
(единичные митозы, гнезда с центральной дегенера-
цией, капсульная инвазия), опухоль расценена как
нейроэндокринный рак G1. Однако основного при-
знака злокачественности – метастазирования (разви-
вается в 10%) – не было, что позволило воздержаться
от агрессивной оперативной тактики и химиотерапии.
С учетом единичности гистологических находок, поз-
воливших говорить о потенциальной злокачественно-
сти опухоли, отсутствия метастазов и признаков
рецидива опухоли по данным контрольного обследо-
вания прогноз в отношении нее может расцениваться
как благоприятный, хотя длительное наблюдение,
безусловно, необходимо. Вместе с тем, прогноз для
пациента в целом в значительной степени опреде-
ляется наличием у него сердечной и почечной недо-
статочности, которые пока не подверглись заметному
регрессу.

В случае феохромоцитомы дисфункция миокарда
с развитием дилатационной кардиомиопатии (ДКМП)
может быть связана и с прямым повреждающим дей-
ствием катехоламинов на миокард с развитием воспа-
ления и некроза [10]. Клинически повреждение
миокарда может отвечать критериям острого коронар-
ного синдрома, в т.ч. с развитием отека легких и кар-
диогенного шока в 11% [11]. Об остроте повреждения
свидетельствует быстрое восстановление ФВ (с 30%
до 71%), которого в полной мере у нашего пациента
не было.

Характерно также развитие синдрома такоцубо, от-
меченное при секретирующих феохромоцитомах в
2,6% [12]. Описаны случаи развития ДКМП при фео-
хромоцитоме с нормальным уровнем АД [13], можно
думать о нормализации АД вследствие резкого паде-
ния сердечного выброса. Но и в подобных случаях
возможна яркая положительная динамика с отказом
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от запланированной уже трансплантации сердца
после удаления опухоли [14].

Изначальное тяжелое поражение миокарда у на-
шего больного ухудшает прогноз – при анализе серии
феохромоцитом лишь у 12% больных на момент по-
становки диагноза имелись кардиальные симптомы,
и лишь у 2 из 76 больных – явления острой сердечной
недостаточности [15]. В обзоре 2017 г. суммировано
163 случая кардиомиопатии, обусловленной феохро-
моцитомой, за последние 25 лет [16]: у 63 больных
она имела фенотип ДКМП, у 10 – обструктивной
ГКМП, в 68 – синдрома такоцубо,, в 8 случаях был ди-
агностирован миокардит, и в 14 случаев поражение
сердца носило неспецифический характер. Можно
предполагать, что в генезе гипертрофической формы
основное значение имеет длительная устойчивая ар-
териальная гипертензия, в развитии острых форм
(миокардит, синдром такоцубо) и ДКМП – прямое
токсическое действие катехоламинов. Наиболее инте-
ресны исходы: при всех вариантах кардиомиопатии
удаление опухоли сопровождалось улучшением со-
стояния сердца в 96%, отсутствие операции привело
к смерти или трансплантации у 44% больных. Однако
наш пациент демонстрирует сочетание двух неблаго-
приятных фенотипов (гипертрофия с декомпенса-
цией), поэтому прогноз в отношении него вряд ли
может быть столь оптимистичен.

Заключение 
Представлено описание молодого пациента, впер-

вые обратившегося в клинику в связи с декомпенса-
цией бивентрикулярной сердечной недостаточности.
Сочетание выраженной гипертрофии ЛЖ и систоличе-
ской дисфункции с системной и легочной гипертен-
зией, выпотом в серозных полостях, признаками
туберкулезного поражения легких, выраженной по-
чечной недостаточностью требовало проведения диф-
ференциальной диагностики с широким спектром
заболеваний, однако в результате обследования ди-
агностировано декомпенсированное гипертоническое
сердце как осложнение параганглиомы мочевого пу-
зыря. Успешно выполнена резекция опухоли (при
морфологическом и ИГХ-исследовании – нейроэндо-
кринный рак, G1), что привело к частичному сниже-
нию АД, но не сопровождалось значительным
регрессом сердечной и почечной недостаточности на
фоне нерегулярной медикаментозной терапии.
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