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ОПРЕДЕЛЕНИЯ

в настоящем документе применяют следующие термины с соответствующими
определениями:

Проланс МlIтрального кланана (ПМК) патология, которая характеризуется
пролабированием одной или обеих створок в полость левого предсердия в систолу с ИХ

фнброзной дегенерацией и регургитацией различной степени выраженности.

МlIтральнаll РСГУРГlIтаЦlIII- реверсивный поток крови в полость левого предсердия,
возникающий в систолу в следствие неполного смыкания створок митрального клапана.

ФIIЗIIОЛОГlIчсскаll РСГУРГlIтаЦlШмlIтралыlгоo клапана - короткий низкоскоростной
поток крови, направленный в левое предсердие после закрытия митральных створок.

ИСТllllllаll (паТОЛОПlчсскаSI) рсгурппаЦIIЯ МlIтраЛЫIОГОклапана - высокоскоростной
цветовой поток, направленный в левое предсердие после закрытия митральных створок.

Дllсплазllll сосдIIIIIIтслыlii ткаllll - это генетически детерминированные состояння,
характеризующиеся дефектами волокнистых структур и основного вещества
соедннительной ткани, приводящие к нарушению формообразования органов и систем,
имеющие прогредиентное течение. Синонимы: соединительнотканная днсплазия,
врождённая соединительнотканная недостаточность, наследственная коллагснопатия.
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ОБОЗНАЧЕНИЯ И СОКРАЩЕНИЯ

ИЭ - инфекционный эндокардит

кг - концентрическая гипертрофия

КДО - конечный диастолический объем

КДР - конечный диастолический размер

КР - концентрическое ремоделирование

КСО - конечный систолический объем

КСР - конечный систолический размер

КСР ЛЖ - конечный систолический размер левого желудочка

ЛЖ - левый желудочек

ЛП - левое предсердие

МКБ - международная классификация болезней

МР - митральная регургитация

МРТ - магнитно-резонансная томография

ОТС - относительная толщина стенки

ПМК - пролапс митрального клапана

СТД - соединителыютканная дисплазия

ФВ - фракция выброса

ЧСС - частота сердечных сокращений

ЭГ - эксцентрическая гипертрофия

ЭКГ - электрокардиограмма

ЭХОКГ - эхокардиографическое исследование

АСС - Американский колледж кардиологов (American college of cardiology)

АИА - Американская ассоциация сердца (American heart association)

EROA - площадь эффективного отверстия регургитации (efTective regиrgitant orifice area)

МАО - разобщение между миокардом заднелатеральной стенки левого желудочка и
кольцом митраЛl,НОГОклапана (mitral annular disjunction)

QT - интервал QT

SO - величина стандартного отклонения (standard deviation)
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ВВЕДЕНИЕ

Прошшс митрального клапана (ПМК) - широко известная патология, которая
характеризуется пролабированием одной или обеих створок в полость левого предсердия
в систолу с их фиброзной дегенерацией и регургитацией различной степени
выраженности. Как показывает наш многолетний опыт на базе ДГКБ им. З.А. Башляевой
ДЗМ' и Клиники спортивной медицины!, а также литературные данные, этот порок
представляет собой са~IУЮчастую амбулаторную патологию сердца у взрослых, однако до
сих нор обсуждаются ее морфологические основы, морбидность, алгоритмы диагностики
и диспансерного наблюдения. Среди детей значительную проблему представляет
гипердиагностика ПМК в результате неадекватной интерпретации ультразвукового
исследования сердца. Основными вопросами, вызывающими затруднения у врачей,
особенно у педиатров и детских кардиологов, являются:

1. Знания о пролапсе митралыIOГО клапана как самостоятельном заболевании.
2. Алгоритмы диагностики пролапса митралыIOГОклапана с помощью ЭхоКГ.
3. Правила формулирования диагноза и постановки на диспансерный учет.
4. Осложнения, которые могут быть связаны с пролапсом ~!Итрального клапана.
5. Допустимая физическая активность у лиц с пролапсом митрального клапана.
6. Возможности терапии и хирургических вмешатет,ств.

За последние 5 лет в нанравляющих диагнозах пациентов, прошедших
обследоваиие, можно было увидеть заключения следующих типов:

1. ПМК - как СQ\tостоятеЛЬ1l0е первичное заболевание.
2. пм]( - как KO.\tп01lellll1 другого заболевания (врожденного порока сердца,

синдрома Марфана, Ehlcrs-Dal1105 и др.).
3. ПМК - как следствие другого заболевания (дилатации левого желудочка

при сердечной недостаточности, кардиомиопатии, ишемии и разрыве
папиллярной мышцы).

4. Отождествле1lие ПМК и митралl,НОЙрегургитации (МР).

в связи с последним обстоятельством необходимо напомнить, что регургитация на
клапане может быть следствием как пролапса створок, так и иного заболевания -
ревматической лихорадки, инфекционного эндокардита, врожденного порока сердца,
саркоидоза и т. п. Особое место принадлежит так называемой «физиологической»
регургитации, часто встречающей в обычной популяции. ЧаСТИ'1II0она может быть
связана с ТОЛЧКО~Iкрови В сторону предсердия во время закрытия створок, что приводит К

формированию короткого низкоскоростного потока крови; истинная (патологнческая)
регургитация представляет высокоскоростной цветовой поток, направленный в левое
предсердие после закрытия митральных створок.

При физиологической регурппации все структуры митрального клапанного
аппарата сформированы правильно и функция их сохранена. Te~1не менее, Уoshida К. е!
al., обследовав 211 здоровых субъектов, обнаружили МР в разных возрастных группах у
38-45% [70]. Тl1ОI1150ПJ.D.R. е! al. [64] нашли МР у 6 (1,8%) из 329 лиц в возрасте до 18
лет, отметив, что истинная регургитация не выявлялась ни у кого до 7 лет. По данным
Оkша Н. е! al. [51] МР, занимающая менее 20% от площади левого предсердия, имелась
среди 1.333 здоровых лиц в возрасте 10-89 лет в 64,4% случаев. Ее наличие коррелировало

Государственное бюджетное учреждение здравоохранения «Детская городская клиническая больница ИМ.

3.А. Башляевой Департамента здравоохранения Москвы»,
t Филиал N2 1 ГАУЗ Московского научно-практического центра медицинской реабилитации,
восстановительной и спортивной медицины Департамента здравоохранения Москвы
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с возрастоы, полом (женский) и ДIJa~!етром левого предсердня. Учитывая пебольшую
величипу возврата крови, авторы считают, что дилатации левого предсердия являлась не
следствием, а причиной регургитации из-за расширения клапанного кольца.
Физиологическая регургитация не сопровождается какими-либо клиническими
проявлениями и может присутствовать в 16-20% случаев даже у активных СПОРТС~lенов
[66]. Таким образо~!, lIетIlШШЮ/Х ОСllов/llllltI IJI/!ОJ/сдествлять ир 11 ПИК.

Нередко ПМК фигурирует в качестве диагноза соединительнотканной дисплазии
(СТД) у пациента. Копечно, ПМК может быть компонентом дифференцированных
соединителыютканных патологий - синдрома Еlllегs-Dапlоs, синдрома Марфана, Stickler
sупdгоmе, несовершенного остеогенеза. Однако обнаружение ПМК у пациента еще не
свидетельствует о наличии у него какого-либо из этих синдромов. Кроме того, у многих
лиц с ПМК вообще нет клииических общепринятых внешних признаков СТД -
астенического телосложения, плоскостопия, повышенной мобильности суставов и т. п.
или поражения других клапанов сердца [2]. Таким образом, lIem достатО'lllЫХ

ОС/lIJвllll/ltl, 'Iтобы С'llIтать ПilIК .lIаркеРО.1I CIICIIle,lfIlIJtI дllСllлаЗlI1I соедllllllтелыltl

тК/1II1I во всех СЛУ'lаях.

Мы полагаем, что изолированный ПМК И~lеет достаточно большое значение в
популяции как самостоятельное заболевание, проявляясь различными фенотипами. В
настоящих рекомендациях представлены из~!енения в понимании данной патологии,
критериях диагностики и вариантах течения заболевания, которые происходили по ~Iepe
появления новых методов исследования 11 лечения.

Для представления о характере патологии необходимо ВСПО~I!IИТЬстроение и
функцию нормального ~!Итрального клапана.
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СТРУКТУРА НОРМАЛЬНОГО МИТРАЛbl-ЮГО КЛАПАНА

Основными структурами митральнога клапана являются две створки, крепящиеся к
фиброзному кольцу, папиллярные МЫПЩЫи сухожильные хорды, соединяющие створки с
папилпярными мышпами. Створки представляют собой трехспайные
соединительнатканные образования, покрытые эндокардом, а в середине имеющие
губчатое строение. Передняя створка имеет полукругпую фОР~IУ,несколько шире задней.
Задняя створка короче, но крепится к фиброзному кольцу на большем протяжении. Для
хирургов оказалось важным дополнительно выдепять три компонепта в каждой створке:
А], А2, АЗ - в передней и Р1, Р2 и РЗ - в задней в связи с тем, что возможпы
изолированные морфологические изменения этих частей створок [22] (рис. 1).

передняя створка

задняя створка

РиС)!1IО" [. Схе.на 0IIшпО"IlI111l0р.НШIЫIO?О .IIUIll/Ja1bIIO?O 1C7аШIlШ. А [-АЗ - I(O.1I110llellmbl

передllей Cт(lOPI(ll; {' [-{' З - ,'O.III1OllellmbI зодllей ст(ЮРЮI

в левом жепудочке имеются две группы папиппярпых мышц: передне-патеральная
и задпе-медиальная, соединяющиеся хордами с соответствуюши~1И створками. Обе
створки и в норме имеют незначительные выгибания в сторону предсердия. Однако в
систопу опи смыкаются, оставаясь в пределах левого желудочка (ЛЖ) (рис. 2). Пролапсу
(вывороту) створок препятствуют хорды, крепящиеся к их краям. К желудочковой
поверхности отдеПЫIЫХкомпонентов створки могут крепиться дополнительные хорды;
при их разрыве возникает изолировапный пролапс этого сегмента.

А Б
Рисут)/<" 2. c.~e.Ha работы .IIUIIIJJll1bIlO?O I<!IШ101Ш (1 дuастолу (А) 11CllCI110.1)" (Бj. Cт(lOPI(llll
ЗОIIО п~ I(()([пJlli11(11U 1I0ходятся "11:нсе плоо:ости 1C10ШJllа (о6ОЗllачеllQ I1УIl(тир"ой Лlllluеii).

Л/К - левый ;)Iселуi>оче,'; ЛП - ле(lое I1редсердиl!

Нормальная функция МК обеспечивается синхронной работой всех его
анатомических компонентов. Появление IIЗ,lIеllеllиii ХОIl/Я бы (1 одllой-двух структурах
(створки, хорды, штlU/ЛJlРllые .lfыиl/(Ы, фиБРОЗllое КОЛЬЦО) способпо приводить К
lIel<O.Hllenle1l111110CIIlI1 J<ЛаIlQllа.
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Пролапе митралыlOГО клапана.

При анализе состояния митрального клапана определснные сложности
представляет идентификация заболевания в виде ~!Иксо~атозной дегенерации или
пролапса, вызванного другими причинами (рис. 3).

l'микосомато:::-lизменения J

А

[пролапс митрального
клапана

в

pиCY"()J....3. Схе.\lа (jЗClll.1l0с(тзей JIl/h'СО.vuтОЗIIО 113.1H!llCIlllO(?O .\luтр(шыlO?О l':J[(l11l1IUl.

диагllостUРО!iШllfого lIа а)'тOllС/Ш 11 при эхокаl'<Juогl'афUIl (ад(lIlтиРО!iШIO 1IЗ{7} с
из.~/Сllеlluя.IIU). А - .НIII,СО.llатОЗIIОС /lОjЮJ/се/II/С /(j/Ш/{{//(/ без пРО.юпса и регУl'гитации. В-
ПМК определястся 11/1 Эхо КГ 11 Оll1сутСl1l11ие .1I1II,СО.НOI/IOЗllblХ ю.неllСIIUll только таш

следспшие КЛ(fI1([flllо-.J/сслудочк()()ых дIIСl1РОlЮРlfII1l. С -.11Uh.'СО.,wшпОЗllыii клаl](J// является
OCIlOlIlIOll I1РUЧllllOlI П/у/К D - часть пациеllтО!i с .никсо.н/lтО30.\I. I/РО.'l/lпСО.II 11

1(.'lllfluчеСЮНfU l1РОЯ6ЛСllUJL\111, более С1С'101l1IQЯ '" развитlllО OC.'IO;)fcll(!lI111i. Е - подгруппа с

IIЫjЮJIССIllLOlI .lIитРЮЫlOlI регургlll/ШIfUСЙ. треБУЮIlfШI хuрургuчеСlтго /J.lIещатеЛЬСnZ!i/l u

СК.'!OIIIIШ/ 1,' 1IIIфеЮ//1011II0.НУ эт/до~'ард1llпу

Смещение митралы!ых створок в сторону левого предсердия нри отсутствии их
утолщения или регургитации иногда наблюдается у пациентов с диспропорциями между
размера~и створок и левого желудочка. Такой пролапс возможен у лиц с уменьшением
желудочка вследствие дегидратации или при анорексии у женщин с истерией, но он
исчезает при восполнении ОЦК и увеличении объемной нагрузки на желудочек.

Пролапс митралыюго клапана как заболевание (код по МКБ-I О - [34.1) является
генетически обусловленной дегенеративной патологией, молекулярные основы которой
продолжают изучаться. Предполагается, что по каким-то причинам реактивируются
процессы изменения клеток створок и внеклеточного матрикса, в норме находящиеся в
покое после рождения [57, 58]. I30спалительных инфильтратов не обнаруживают, но
миофибробласты находятся в более активном состоянии. Изменения клапана
характеризуются миксоматозной дегенерацией створок и сухожильных хорд и
фиброэластическим дефицито~ с ~Iедленно прогрессирующим течением. Гистологические
и биохимические исследования указывают на наличие в створках клапана большего, чем в
норме, количества кислых мукополисахаридов, глюкозоа.\!Иногликанов и воды.
Уменьшается синтез коллагена l-ro типа, который сменяется коллагеном 3-го типа,
обладающим худшими механическими свойства~!И; эластиновые волокна
фрагментируются. В резуш,тате створки утолщаются, становятся избыточными, их
прочность уменьшается. Миксоматозная хорда разрушается при 25% нагрузки,
требующейся для разрыва НОР~lальнойхорды.
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. По происхождению заболевание может быть спорадическим или семейным. Однако
степень поражения клапана у разных членов се~IЬИ может значительно отличаться,
свидетельствуя, что кроме генотипа имеются другие важные факторы, влияющие на
фенотип заболевания. Миксоматозное поражение клапана на начальных стадиях
заболевания может не иметь каких-либо клинических или ЭХОIшрдиографических
проявлений.

Патология передается по аутосомно-доминантному типу снеполной
пенетрантностыо, проявляется преимущественно в подростковом и взрослом возрасте,
редко - в возрасте до 7 лет и не встречается у новорожденных [48,64]. Однако, дети могут
быть носителя~1И IIЗмененных локусов в 11, 13, 16 и в Х-хромосомах, Т.е. заболевание
носит гетерогенный характер и проявляется разными фенотипами при разных
комбинациях генетических нарушений (рис. 4). Наиболее частым локальным пролапсом
является пролапс центрального сегмента задней створки митралЫIOго клапана (зоны Р2).

1 2 3 4

PиC))1I0k." -1.Спектр дегенеративных lIЗ.неll!'''UЙ .-Нllтj){UJЬ110го К,10па1lа: 1-
фиброэластllчеСК!lli дефИЦ/lт (;lerJocmaтт: фибfJlI.'l.'l}/fJllЫХ cmpYk'mJ1) I! .\l1/1/1ра.'lЫЮ>f
/\:.'IOnOI///O.H 1{O.HПo'IC1\.Ce) с 111ztnl!Ч1/Ы.Н раЗРЫUО.\l хорды: 2 - .\lllКСО.натОЗllые UЗ.'И(!JIСllUЯ в

llРО.'laоиРУlОще.Н сег.не1l/11е[I'l1lО.'1ще/lllе 11уд.'/1I11еl11lеCmGOPIOI); 3 - /lе110.'I1IШ/rjюр.на (jorme
.fi'uste) с .11l/1{СО.НШ1ЮЗIIЫ.\1U l/З.WС1lСllUя.:нu, захватываlOli(lL\lll более од1l0<'?О сег.неllта
створки, но без }:пеличеllUЯ общего раЗ.нера клопа/u/; 4 - lIС11lШlllОЯ UО//(:!ЗJlI-, Барло)' с

)'l!еЛllче/lllе.Н fJаз.неРО(l К.'/ШIШ/(I, юбытко.Н тk'ШI1l ст(lОРОК (КШIIО111OIlО110добиш/фор.на), /lХ
утолще1lие.Н /1 yrJ.'/1I1Iell/le.\I, 11 часто - ршрыво.Н хорд (адаптllровшlO ю [11J с

из.не1lе1lия.НlI)

в то же время, связать наличие выраженной регургитащш с каким-либо одним
генотипом не удается. !3 этом аспекте более важна роль повседневной физиологической
нагрузки на клапан - его створки, совершающие в течение человеческой жнзни ПО'IТИ
биллион циклов «закрытие-открытие», постоянно находятся под давлением, создаваеМЫ~1
ЛЖ. В результате генетическая предрасположенность к ИЗ~lенениям архитектуры створок
реализуется в их удлиненин, утолщении и дегенерации. Это объясняет тот факт, что
основные пробле~IЫ, связанные с проявление~1 ПМК (отрыв хорд, некомпетенТIIOСТЬ
клапана), возникают в основном на пятом-шестом десятилетии жизни человека. По нашим
данным регургитация умеренной/высокой степенн у детей школьного возраста с ПМК,
встречается лншь в 4,4% случаев [8].

Слу'/аll о"еРIll/lltвIlЫХ в,lIеlllательств в детскол/ возрасте явЛJl/отся ед/I1I11'/1IЫ,III'
11 в БОЛblllllllстве llЗ 1II1X lL"еется другая серде'/lIая lIатологllЯ, maKJ1Ce требующая
корреЮ(llll [62].

К факторам риска развития выраженной прогрессирующей регургитации относятся
МУЖСКОЙпол, артериальная гинертеюия, избыточный вес, возрастающий возраст и
пролапс задней створки клапана. Более 50% операций по поводу МР У взрослых
вынолняют В связи Сразрывом хорд задней створки и вовлечением сегмента Р2 [38].

ОСllовIlЫ." ,lIеХШIllЗ,"О," фор,""ровШIllЯ J'yfP "Рll ПМК является lIарушеllllе
l((}аll1Шl/(lIlI створок lVlШ/Ш/l/ I! Сllстолу. обусловлеllllое paClllllpelllle,1I КJ/аllаш/ого
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кольца, удЛllllеllllе'!, lIерв/l'lIlЫХ 11 втОРlI'lIlЫХ хорд (IIЛI/ IIХ разрыво."), CIlIlJ/ce/lIleM
"Рo'l"0стll 11 lIЗоытК(МI IIJlощадll створок

Пространственная конфигурация клапана различается при классическо~! ПМК и
пролабировании створки вследствие отрыва хорды. Термин «пролапс» указывает, что
хорды сохраняют нормальное соединение с напиллярными мышцами и незавнсимо от
стспени пролапса концы створок будут направлены к верхушке левого жеЛУДО'lка. При
разрыве хорды соответствующий ceг~!eHTстворки становится патологически подвижным
(<<молотящая»створка) и ее конец направлен от левого желудочка (рис. 5).

А Б

пролабирующая молотящая створка
створка

PIIC)'I/Ol,' 5. Схема lIа1l10физUОj/огl/'IеСК1L~ eaplIal/тOG .НlIIпра;/ыIOЙ регургllll/аЦlll/. А -
.\/11l11{ЮЛЫ/ЫЙПРОЛШ/С.который определяется h'Ш( выбухаl/uе ство/жu в левое предсердllе

более. че.\l иа 2.Н.Н. Б - «.НО.'101J1J1ЩОЯ» еrnвор/\'а ()следСl1тuе разрыва хорды

ПатофllЗНОЛОПШ МI'. Хроническая регургитация на клапане по происхожденню
~южет быть первичной (как следствие самостоятельного дегенеративного поражения
аппарата митрального клапана) и вторичной (функциональной, связанной с другими
заболевания~1И сердца). При вторичной регургитации сам митралl,НЫЙ клапан остается
неноврежденньш. Однако его работа нарушается в связи с заболсваниями предсердия или
желудочка (коронарная патология, инфаркт ~lИокарда, дилатационная кардиомиопатия,
фибрилляция предсердий). В расширенном и ненор~!ально функционируюшем желудочке
кольцо клапана также дилатируется, а смешснные к верхушке папиллярные мышцы
излишне натягивают створки, в связи с чем нарушается их коаптация. Эффективное
лечение основного заболевания ~южет сонровождаться умсныиением МР.

Объем регургитации связан с размером отвсрстия и разницей давления между
левым желудочко~! и левым предсердием. Поскольку данные показатели лабильны,
стспень регургитации может значительно меняться в разных условиях (напримср, нри
повышении артериального давления, увеличении притока крови, снижении сократимости
миокарда).

Гемодинамические послсдствия недостаточности клапана хорошо известны. Так
как отверстие регургитации функционирует параллельно с аортальным клананом,
суммарное сопротивление выбросу из левого желудочка снижается. Однако возникает
объемная перегрузка левого предсердия, а в дальнейшем - и желудочка, которая
сопровождается компснсаторным усилением его работы. Закон Франка-Старлинга и
ОТНОСlпельно низкое давление в конце систолы приводят К увеличению скорости и
степени сокрашения мнокардиальных волокон. В этой фазе конечно-систолический объем
ЛЖ уменьшается, а общий ударный выброс и фракция выброса (ФВ) формально
возрастают. Тем не менее, эффективный антеградный выброс в большой круг
кровообращения снижен из-за того, что значительная часть крови уходит одновремснно в
левое предсердие.

По мере существования значительной хронической регургитации напряжение в
стенке ЛЖ прогрессирует, формирустся эксцентрическая гипертрофия, растст давление в
левом предсердии. Дилатация желудочка сопровождается увеличением диамстра
клапанного кольца, формируется порочный круг: МР увеличивает МР. Первоначально
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нормальная или даже повышенная ФВ меняется из-за падения сократительной
способности ~1II0Kapдa; при ФВ ::;60% и/или КСР лж :::40 мм начинает развиваться
сердечная недостаточность. Основным следствием декомпенсации является сушественное
снижение выброса в большой круг кровообращения и застойные явления в ~Iалом кругу.

Таким образом, для вырIlJ/сеJlllOtI 1НР ХII{}I/ктерио С1llтсеиие эффеЮllll6uого
(l/итегРl/диого) серде'lиого выброса, в то вре.ItЯ как оБЩlI/i выброс (I/иlllеградиыtl +
pelypl/IIlIlIl(IIJl) 1I0вЫlllеll 11 иl/гpy~/caelll сердце вllЛОIllЬ до 1I0следllllХ Сllll/дlltl
заболеваll IIЯ.

Естественное тс'Jснис 1I0рока

регургитацией
к каким-либо

ПМК с отсутствующей или мншшалыюй
заболеванием и никогда не при водит

в большинстве случаев
является доброкачественным
осложнениям.

у нациентов с ПМК и значительной регургитацией ко~!Пенсация также может
сохраняться длительное время; от момента обнаружения шума до появления СИМПТО~lOв
может пройти более 20 лет. Однако в ряде случаев продолжительность и качество жизни
сокращаются. Основными факторами, определяющими течение заболевания, являются
степень регургитации и дисфункции левого желудочка. Донолнителы!ьши
постканиллярная (венозная) легочная гипертензия и фибрилляция предсердий.
Существующие руководства рекомендуют хирурп!'!еское вмешательство нри достижеШIII
указанных точек в течение болезни и/или появлении клинических симптомов.

у бесси~!Птомных пациентов прогноз лучше, однако оперативные в~!ешательства
также рекомендуются, если оп!ечено снижение ФВ (находится в интервале 30-60%) и/или
КСР лж :::40 мм [11], но имеются хорошие шансы на пластическую реконструкцию
кланана. Пятилетняя выживаемость у таких пациентов без хирургнческих вмешательств
равняется по дaHHЫ~!разных авторов 60-74% [21].

Диагностика - эволюция 11особе!I!!ОСТИ

I\JIIIIIIII.ссК'аи СIIМПТО~lаТII"а.

В большинстве случаев пролапс митрального клапана протекает бессимптомно и
его выявляют случайно при профилактическом обследовании. Однако распространено
мнение, что для выявления патологии ltеШIЫ некоторые неспецифические симптомы,
которые формируют «синдром пролапса митралыюго клапана или дисаВТОНО~IIIИ». При
этом Оl1!lсьшают определенные нарушения регуляции адренергической и реиин-
ангиотензин-альдостероновой систем, необычные неврологические и общие симптомы
[3]. Как известно, аВТОНО~lНая (вегетативная) нервная система состоит из
парасимпатического и симпатического отделов, контролирующих различные функции
организма: дыхание, сердцебиения, артериальное давление, зрение, пищеварение. При
дисфункции данной структуры возникают мириады СЮ!ПТОМОВ утомляемость,
сердцебиения, обмороки, тревожность, кардиалгии, панические атаки, вегетативные кризы
и т. п. В период некоррекпюй диагностики ПМК эти симптомы стали, по меткому
замсчанию Weissc А.В., «пищей для все возрастающего эхокардиографического аппетитв»
[68]. Однако парадокс заключался в том, что у ~1Ногих из этих пациентов истинный
пролапс, соответствующий HOBЫ~! критериям диагностики, не обнаруживали. То, что
регистрируемые расстройства являются следствием порока, не было подтверждено и в
соответствующих коитролируемых исследованиях [38, 42]. С другой стороны, указанные
выше симптомы отсутствуют у большинства пациентов с истиниым ПМК. TaКl!~1 образом,
IVIIIIIII'IеСЮlli дlll/гuоз «СllllдРОЛIII IIролаllСI/ .1111I1lРI/ЛЬ/lOгоIVIIlIla1l1/ (дllсавIllОllо.ШIII)>>,
()CIlOBlIJlllbltl 11(1 BbllueOllllCflllllbIX CII.1t1l1110.HflX, пе явЛJlеl11СЯ IlpaBOi1tepUbI.1t lt lIе .1tOJ/celll

БЫl1lЬ дОI\lIЗfllllе/1ЬСI1160/Н IU1Jlll'lllЯ П/t4К.
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В то же время, нет сомнений, что при развитии недостаТОЧllOСТИ клапана жалобы
становятся реальными. СИМПТО~laтика при хропической МР складывается нз КО~lбинации
различных последствий порока: увеличенного давления в левом предсердии, легочных
веиах и артериях, наличия предсердной аритмии, дисФункции других клапанов,
поражения миокарда. В течеиие длительного времеии единствениьши проявлениями
патологии могут быть повышеиная утомляемость и слабость из-за низкого эффективного
выброса левого желудочка. В послеДУlOще~1 могут появиться одышка, снижение
толерантности к физической наГРУЗI(е, аритмии. В связи с этим при сборе анамнеза
иеобходимо обратить внимание на уровеиь физической активности пациента в прошло~! и
В настоящее время, чтобы выявить ее снижение у асимптомных пациеитов.

Пациенты должны быть ииформированы о необходи~IOСТИ незамедлительного
обращения к врачу при нарастании симптомов.

Ауеl,УЛI,таl\ll!l. Систолический щелчок и поздний систолический шу~! в сердце
известны давно, однако ТОЛl,ко в 1961 г. I~eid J. связал подобнуlO аускультативную
картииу с дисфункцией папиллярных ~IЫIIЩ и хорд, '11'0 затем было подтверждено
внутрисердечной Эхо КГ [68]. Параллельно с этим Вагlо\v J. и соавт. описали СО'lетание
данных клинических симптомов, аномалии зубца Т на электрокардиогра~l~lе (ЭКГ) и
систолического выбухания задней створки митрального клапана в левое предсердие (ЛП)
при левой вентрикулографии, обозначив это как «синдром прогибающихея митральиых
створок» [19]. Впоследствии даиную картину стали называть СИНДРО~IoМили болезнью
Барлоу. В 1962 г. Ross I~. и Criley J., описывая результаты контрастной ангиографии при
~lИтралЫIoЙ регургитации, впервые применили термин «ПРОЛaIIС митрального клапана».
Работы этих авторов показали, что ПМК может существовать как самостоятельная
патология с характерной аускультативной картиной и МОРфОЛОПI'lескими изменениями
клапана в виде миксо~штозной дегенерацин. Клик и ш~! могут существенно изменяться
по интенсивности и смещаться в пределах систолы в зависимости от наполнения левого
желудочка (например, при ИЗ~lеиении положения тела).

Исходя из этого, «оБЫ'IIIЫЙ» систолический шу~! на верхушке сердца перестали
раеС~1атривать как достоверный критерий пролапса. Связь среднесистолического щелчка и
позднего СИСТОЛllческого шума с дисфункцией митралЫIoГО клапана подтверждалась в
последующие годы ~ПlOгими авторами, однако при это~! не всегда имелись характерные
дегенеративные измеиения клапана. Отечественными исследователя~ш также было
показано, что диагиоз ПМК у детей, поставленный только по аускультативным даииым,
при последующем ультразвуковом исследовании отвергается в 65% случаев [70].
Характер и громкость шума могут быть ИЗ~lенены при ожиреш!и, эмфиземе легких,
деформации грудной клетки. Он может быТl, связан с наличием аномально
расположенных хорд и трабекул в ЛЖ. В исследовании популяции почти из 3.500 человек
систолический ш~! выслушивался только у 23% с классическю! пролапсом, у 10% - с
неклассичеСJ(JШ и у 4% Улиц без пролапса [27].

Исходя из этого, IIЗОЛIlРО6111I1/Ш/ lIус/,УЛЫ/1II111116/1I1Яl<apllllllll1 /le Л1ОJIсеl1l Я6ЛЯl1lЬСЯ

1I0ЛlIO/(е/l/lЫ.1/ OC/106I1/1l1e,1/для 1I0СIIllll1061Ш дllllг/lОЗII ПllIК, 11 СЛУJ/С/ll1I Лllll1l, 1I0КIIЗII/ll/еl/

для /lIIIIРllвле/ll/J/ 1I11l(lIe/ll1l1l /111 JХОКllрдllогРШ/JII'Iеское IIсследовlllll/е.

ЭХОЮlрднографнп. Двухмерная трансторакальная ЭхоКГ является, как правило,
основным и достаточньш MeTOДO~1диагностики ПМк. Исследование позволяет выявить
ненормальное положение и размеры створок, их избыточность, утолщение и
пролабированне, дилатацию КОЛЫIa, отрыв хорд. Транспищеводное исследование и
трех~!ерная ЭхоКГ имеют определенные преимущества при деТ<U1ЫIOЙоценке морфологии
створок или при плохой трапсторакальной визуализации, однако не являются
обязательными [54].

Первое описание пролапса в М-режиме было сделано еще в 1970 г. Shah Р.М. и
Gгашiаk R. [68]. Провисание в систолу ОДНОЙили обеих створок выглядело как СИ~IПТОМ
"гамака". Однако, последующие исследователи стали расходиться в критериях пролапса в
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связи с высокой субъективностыо ыетода: одни из них считали прогиб в 3 мм уже
ДостаТО'IIIЬШ,другие настаивали на 5 ~IMИт. д. В зависимости от этой величнны частота
ПМК среди исследованных пациентов менялась в широких пределах, достигая 17% и
более в популяции. Кроме того, при визуализации в М-режиме даже ИЗ~lенение угла
наклона датчика может сопровождаться изменением изображения створок и
искусственным форыированием «пролаllса}), степень которого колеблется от нулевого до
тотального. Нами ранее была показана ВОЗ~lOжностьтакой ошибочной диагностики (рис.
6).

i'IICY"Ok' 6. ЭхоКГ одllого 11 того J/ce паЦllеllта С рашы.\I1lIlШЦ){/{/,7еIlШШll УЛЫ1'lразfiУ'ШfiО,'О
луча: А - питUЧ1l0е к()соаосх()();ацее lIanpafI.u.!Jllte CпJв0PO}\ .АlltтраЛЫlOго клапана в систолу;
Б - ЛО;)IСllое «,'(нtaкоо{jрашое пp()(ilIcalllle» юдllе й ст(lО/ЖlI (\'казш/о {jе}IOЙ стрел кой) [23}

Помимо этого, следует учитывать, что существует высокая изменчивость степени
прогибания створок даже в течение одних суток, в связи с чем использование
классификации ПМК по степени пролабирования также не И~lеет под собой достаточных
оснований. Данные наблюдения свидетельствуют, что M-реJ/с/bl/ "е J/вЛJ/етСJ/ fi{l!Il1дIlЫ.1I в

диагllОСlIIlIке ПJ11К.
При появлении В-режима стало доминировать мнение, что проекция четырех камер

сердца обладает более высокой чувствительностыо для диагностики ПМК по сравнению с
парастернальной проекцией длинной оси левого желудочка [44], что привело к появлению
еще большего количества ложноположительных результатов (до 38% в некоторых
работах!). Только в 1987 г. были найдены причины такой гипердиагностики и
доказательства, что 4-хкамерная проекция не примеиима в диагностике ПМК. В работе
Lеviпс R. е! аl. [25], основанной на трехыерной ЭХоКГ, были аргументированы
правильные критерии оценки состояния митралыIOГО клапана. В соответствии с их
исследованием митральное кольцо представляет собой трехмерную структуру,
захватывающую левое предсердие, левый желудочек и основания створок, и не является
образованием с прямой и ровной поверхностью. В систолу его фОР~1aизгибается по двум
плоскостям, как лошадиное седло. В результате, в зависимости от проекции, в которой
про водится ультразвуковая локация сердца, один и тот же про гиб нормальных
митраЛЫIЫХ створок при эхокардиографии может быть направлен в сторону левого
предсердия или от него (рис. 7).
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М.-=-- -

пpueКШIЯ Д:ШlIноii ОСИ

!'исуиOl<: 7. Сед.'lообраJllая .1I0де.'lЬ .lIumpa'lbIlO,'O I{JЮ}Шllа (адаnтироваио 113 {25} с
lпнеuеIlШШll). С7ева - схе.на ЛOhШ/IШ сердца в lШJlсдоu 113nроеКI/UЙ; пУ"h'tnllfJllая Л/lllllJl

показываеJJl 110следопоще.'lы/ость пересечеНltЯ у.'lыпраЗrl}.КОflbl.,н лучо:\t фиброзного ""ОЛЬ1IОll
стllO/ЮI(, Справа - соответствующее 'JХIЖllрдш)?ртjJ1lческое lIзоБРll.)lсеll11е. В п/юеl,'Цllи

д.'lllllll0Й ОСll.'lещ),'о J/се.'lудО'lка створки 1I1Iходятся 111IJ1CeусловllО?О уровllЯ колы/а, 11

четЫ{}(!Хk'а.\IеР1l0Й llроеКЦИll - Gbllue l/его, создавая иЛЛЮЗllЮ пРОЛОllСО стПО{JOJ\" в левое

предсердuе. [.А - левое предсердие; [. [; - левыli .Jlселудо'l({К

В процесс е применения В-режима ОДНОЙ из наиболее распространенных
меТОДИ'lеских ошибок диагностики стала непраВИЛЫIaЯ оценка факта прогибания створок
в некоторых проекциях. Нередко на представленных ультразвуковым специалистом
иллюстрациях оказывалось, что измеряли не стен ень ее нахождения за плоскостыо
фиброзного кольца, а степень выпуклости створки, Т.е. расстояние-перпендикуляр от
линии, соединяющей края створки, до точки ее максимальной выпуклости (рис. 8).

!'lICY"0I,8. ЛОJ/СlIOЯ 'JХOlшрдllогршjJll'l({Сh'ая диагllОС1l1U1ЩПА1К при иор.на;lЫIO.1I
.Нl/тРUЛbJIOАI },:лапане. а - пjJоеКl/ия четырех КО.нер: тllnиЧJlая ОUluБОЧllая дllО<"1I0стико
пролапС(l. При пропедеl/иll Лll1IUU. соедШ-/ЯlОщеii основание и ЩJай передней .НlI111раЛЫ-UJlJ

стllОРКН (белый nу"юпuр). «I!ЫШi.'IJlIOII1» ее про?иб Нll 3 .КИ (nерпеuдuку.'ШР); б-
nарастерщщьuая Il/юеЮlия д:l1111UОЙоси левого JlселудО'lIЩ У :JlllOго ж:е nаl/иеита. Обе
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СП](ЮРК](](е пересекшот ПЛОСI(()стьфиБРОЗ110го к'ольца (чеРIIЫЙ пУIIЮI11lР), про:юпса lIет.
Л)К -левый :JICелудочеl<; ЛП -левое предсердие

Таким образом, было доказано, что истинная диагностика умеренного ПМК
возможна только в парастернальной проекции длинной оси, а «прогибание}) створок в 4-
камерной проекции является изображением нормального ~!ИтралЫlOго клапана.
Иллюстрации этого явления приведены на рис. 8 и 9.

PUCYIIOK 9. ЭхоКГ /Ipu llCm1ll1110.HЛ1'vJК I1зобра:JICеllие (J проеКЦllи четырех /Ш.нер (а)
ШIO.10гllЧllO Kapmlllle lIа Р"С. 8-а. В парастерuалыlOЙ проекци11 дЛ/lll110Й оси левога
.желудочка (6) определяется прола6ироваlll1е 06еl1Х створок' К'.юпаllа в ЛГl. ЧеРIIЫЙ

ПУllюпuр -l1fюе"'lия фиБРОЗllого к'ольца; Л)К - левый :желудочек; Л 17 - левое предсердие

ТО'НJaЯ диагностика в других проекциях возможна только при визуализации
свободного края створки, пролабирующего в левое предсердие вследствие разрыва хорды,
резко выраженной локальной деформации какого-либо фрагмента створки I!ЛИ
«глубоком)) пролапсе (рис. 1О, 11).

Рие)'1I0К 1О. ЭхоКГ в проекции четырех кш/ер припролапсе фраг.не/l11/l1 СП](lOрки. л;к -
:/евый .?l<:елудочек; ЛЛ - левое предсердие. УкаЗОII пРО.юпс ЗОIIЫ Р 2
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РllСУНlЖ 11. ЭхuКГ I1РИПМ]( В .110дllфUЦllрО(iQllТlОU I1рuеКЦИll четырех канер
lillЗуолизuруетСJl I1IЮJ/(/I1Собеих СIII(ЮРОК //(/ 11.11.11 за Л1I1IUIOфиБРОЗllого /,ОJlьца

(белый пУ"КlIIlIР)

с эхокардиографической точки зрения наиболее точными являются I,PIITCPIIII

IIролапса, сфор~!улированные Freed L. и соавт. [27]:
1) прогнбание ОДНОЙили обеих створок митралЫlOго клапана в левое предсердие

более чем на 2 мм в парастернальной проекции длинной оси левого желудочка при
двухмерной Эхокг;

2) утолщение створок митрального клапана в диастолу в их средней части (при
клаССН'lеско~!варианте 5 мм и более, в «неклассическом» варианте - ~leHee5 мм).

К классическому варианту должна быть добавлена такая характеристика как
избыточность створки.

Величина пролапса в 2 мм является пороговой, так как доказано, что при меньшей
всличине никогда не бывает утолщения створок, регургитации и других возможных
нарушений функции клапана.

Несмотря на предположения, что б6лыная глубина пролапса может сопровождаться
более выраженной регургитацией, это не нашло подтверждения во многих исследованиях.
По дaHHЫ~1Freed L.A. е! al. [27] при равной степени пролабирования створок частота
регургитации была выше только при наличии миксоматоза клапана. А при
~1ул!>Тифакторном анализе было показано, что решающим фактором всличины
регургитации является степень расхождения створок (степень нарушения их коаптации)
[59]. Таким образом, при описании патологии /;'70CCl/{jJIIKal!lIJ/ 110 CIIIe1le/l1l IIролаllса

uеl(елесооБРl1зuа, /11. К. UI! 8ынвлеllО III1КllКОЙ связи .иеJlсду Э/1l1lМ 110КllЗl1lllеле.Н, С/llеl1еllЫО

регургllтal!1II1 11 IIРОгtlOJО,1I заболева/ll/J/ 11, КРОЛlе тоги, существует высока}/

lIЗ.неПЧIl60С/llЬ С/11епеlIl1 "РОЛllIIСll t>aJ/ce в 111ечеlluе lIeCf\OJlbJ<IIX часов.

В то же время, выделение классического варианта (утолщенных >5 ~IM,
миксо~IЗТОЗНОизмененных створок) может быть оправдано, т. к. нри нем чаще наблюдают
некоторые осложнения по сравнению снеклассическим пролапсом [35] (рис. 12).
Толщину створок измеряют в их срсдней трети в диастолу.
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!'U(VIIШ: /2. ЭхоJ(Г пр" Пivf1{, В liеРХ)'llIе'lIlОЙ п>t/пUl{ш/еРlIОЙ проеЮ!UII вllЗ)'Ш/lI3l1руется
~1I111{СО.llar/IOЗllО1I3.lIеllеllttая перед//Яя створh'а .1ттршы/ого кшпаllа (ПС). ЗС - задюtJI

створка, Л)/( -.'/евый JlселудО'lеl{. ЛП -левое предсердие

При описании ПМК важно указать, какие створки вовлечеНbl в IIponecc - передняя,
задняя или обе, а также степень регургитации. Это необходимо для планирования
оперативного ю!ешательства и прогноза.

Регургнтацня при ПМК характеризуется определенными особенностями. При
пролапсе передней створки струя регургитации обычно направлена кзади, при пролапсе
задней створки - кпереди (рис, 13).

1 2

~
)~- -

1

Б

2

!'UCYIIIII{ / З. Схема. UЛ.7юстРlIРУЮЩШ/ Jl(lI1j)([liлеllllе стРУIl регургuтт(UllпРlIпролаl1се
передllей (А) и:tf1 зад//ей (Б) Сtl1llОlЖU .lIитртЫlO20 К'/Ш/IIt/{/. 1- вид из аеРХУlllеч/IO,'О

доступа G проеl{ЦIlU 4-х "а.11ер сердца. 2 - вид 110длИ/той ОСIl Л)f( 1IЗпapacтeptta:lbllO<'O
йоступй

Если имеются пролапсы обеих створок разной величины, это ~iожет
сопровождаться ДВУ~IЯ потоками, а при симметричном повреждснин створок - одним
центральным ПОТОКО~I регургитации. Дополнительной проекцией, нозволяющей увидеть
локализацию всех потоков, является сечение по короткой оси левого желудочка на уровне
митрального клапана.

Степень клапанной регургитации оценивают в соответствии с рекомендациями
европейских и американских ЭхоКГ и хирургических ассоциаций [13, 71] (табл. 1).
Выраженной (severe) считается регургитация, оказывающая значительное влияние на
внутрисердечную гемодинамику.
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Таблuца I - иIIII/егра1ыlеe 'Jх(}кардuографllчеClше показаll/еЛll fIblpa:}/Ce1llIlJlj регургlllпаЦllи
(sel'ere (1аllг.1l1lic,,'ой IIIj){II/CKpltnlflIlI) 1Ш.1Il1111jЮЛЫlО.WK.1aпalle

Показатели Описание
Каче('l1lвеllll ые

Морфология клапана ПаТОЛОГllчески подвижные створки с большим дефеКТО~1
коаптаЦlш!разрыв паПltллярной МЫШЦЫ

Цветная струя регургитаЦИII Очень большая uентралышя или эксцентрическая закручиваюшаяся
СтРУЯ. ДОСТltгающая задней стенки поедсеодия

С\У сигнал от струи Плотны й/треУГОЛ61IЫЙ
реГУРГlIТашlН
Другне Большая З0llа конвергеllЦИИ потока

ПО.'П'/ШЛIl1tествеllll ые

Ширина уепа соп!гас!а('1М) >7 (>8 при бlIПлаllОВОМ нсследовашш)'"
Кровоток в предшествующих Реверсный СИСТОЛllческиii ПОТОК крови в леГО1IIIЫХ венах
венах
ПРlIТок Доминирующая Е-волна> 1,5 м/с
Другие ТУI МИТР./ТУI аорт. >1,4

КО./llll/еСf1шеllll ые

Первичная мр Вторичная мр
EROA (мы') ~40 ~20
Объеы регургиташш ~60 ~ЗО
(ыл/удар)
+ расширение камер сердца лж;лп -
IIЛИ сосудав

Примечания. *Средняя меж:ду ИЗ~lеренными в верхушечной четырехкамер"ой и
двухкаыерной проекциями. C\V - (постоянноволновое допплеровское исследование), EROA
эффепивное отверстие регургитации, ТУI - интеграл линейной скорости потока, ЛЖ - левый
желудочек, ЛП - левое предсердие, мр - митралышя регургитация.

Детальное описание указанных методик по оценке степени регургитации можно
найти в монографиях по ЭхоКГ, в т. ч. В нашем руководстве по заболеваниям клапанов
сердца [10].

Для практических целей наиболее широко используют планиметрическую
методику (процент площади струи регургитации от площади ЛП) и оценку по щирине
струи регургитации на уровне отверстия (уепа contracta) (табл. 2). Для научных целей
необходимы более точные вычисления - эффективного отверстия регургитации или
объема регургитации,

Таб.'ll1l(а 2 - Оцеl1,'а стеllе1111.lIl1тjЮ.'IЫIOЙ регургитаl(Иll

Степень регургитации Отношение площади струи уепа cOl1tracta, M~Iрегургитации к площади ЛП, %
l-я (незначительная, шild) 20 <3
2-я (умеренная, 1110derate) 20-40 3-7
3-4-я (выраженная, seyere) >40 >7

в прогностическом отношении наибольшее значение имеет степень регургитации,
определенная по величине площади эффективного отверстия регургитации (ejJeetive
regllrgitanl o,.ifiee area - EROA) [32]. 1О-летняя выживае~IOСТЬ при медикаментозном
лечении составляет 8401:1% в отсутствие EROA, 6201:2%- при EROA = 1-19 ~IM2, 5101:3%при
20-39 ~IM2 и 4201:5%- при ?;40 мм2 Риск смерти повышается на 1,28 [1,24-1,33] на каждые
1Омм2 увеличения EROA.

Еще одной задачей трансторакальной ЭхоКГ является ОЦСНЮIСОСТОЯIIШIсердца н
других h:лапаНОIl. При длительном существовании регургитации левое предсердие
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за~1етно расширяется. Возыожпо выявление троыбов с наиболее частой их локализацией в
ушке предсердия, по они могут располагаться и на его стенке или межпредсердпой
перегородке. Вероятность тромбообразования повышается при фибрилляции предсердий.

При исследовании левого прсдсердия возможно оценивать его липейные раз~lеры
или площадь (биплановым методом в верхушечпой четырехкамерной проекции). Одпако
наибольшее прогностическое значение придают объему предсердия, который требует
измерения площади предсердия в двух проекциях из апикального доступа:
четырех камерной (А /) и двухкамерной (А2). Далее объем (V) вычисляют по фОР~lуле:

v= 8/3пх /(А/ х A2)/L,
где А / И А2 - соответствующие площади предсердия, а L - минимальный размер

предсердия по длинной ОСИв тех же проекциях.

При изучении левого желудочка определяют его размеры (КДР, кер), конечпо-
диастолический (КДО) и копечно-систолический (кео) объемы (оптимально - по
СЮfПсону), массу и вариант ремоделирования. Необходим дифференциальный диагноз
между дилатацией желудочка вследствие объемпой перегрузки (из-за дисфункции
митрального клапапа), и дилатацией, отражаю шей первичную дисфункцию ~1Иокарда
(кардиомиопатия/ише~1Ическая болезнь сердца).

При оценке размеров сердца у взрослых ориентируются на референсные значения в
популяции (табл. 3, 4), У детей - по z-фактору (величине стандартного отклонения, SD),
рассчитанному иа площадь поверхпости тела в соответствии с литературными
рекомепдациями для педиатрических пациентов [55].

Таб.'IIIца 3 - нор.нюыlеe Jх(}/шрдllо?раф1l'lеСl{llе n(}/,а3(f111ели раз.llеРО(l 11 фУIIЮ.f1l11.'le(lo?O

J/селудо'l/Ш (Л)К). а таю/се Ра3.\/е])()(I.'швlт) предсерд1lЯ (ЛП))' .1lУ;)/С'l1l1lII J/ce//ll(lIIl ([34) с

ltЗ.неllСIl lIJL\Il~)

Параметры
Мужчины I Женщины

M"SD I Диапазон 2-SD I M"SD I Диапазон 2-SD
ЛlшеЙllые рп3.\tеры ЛЖ

КДР ЛЖ, мм 50,2Н,I I 42,0-58,4 I 45,0,,3,6 I 37,8-52,2
кср ЛЖ, мм 32,4:f:3,7 I 25,0-39,8 I 28,21:3.3 I 2\ ,6-34,8

Объемы ЛЖ (БUJыаНО6ЫЙ .нетод)
КДОЛЖ, мл 106,,22 I 62-150 I 76,,15 I 46-106
КСОЛЖ, мл 41,,10 I 21-61 I 28,,7 I 14-42

Объе,1IЫ ЛЖ, lIндексиооваиllые 110 ППТ
КДО ЛЖ, 'IЛ/М' 5Н10 34-74 45,,8 29-61
КСО ЛЖ, мл/м- 21,,5 11-31 16Н 8-24
ФВЛЖ,% 62,,5 52-72 64,,5 54-74
(биплановый метод)

Раз.неvы II объе.м левого I1vедсеодuя
Размер ЛП - -
(переднезадний в 30-40 27-38
проекцюt ДЛИННОЙ

оси), мм
РаЗ>lерлптпт, - 15-23 - 15-23
см/м2

Объем ЛП, мл - 18-52 - 22-52
Объем лптпт, - 16-34 - 16-34
мл/м2

Примечания. КДР - КОIIСЧfю-диастолический размер. кер - конечно-систолический
размер, КДО - конечно-диастолический объем, кеа - конечно-систолический объем, ФI3 -
фракция выброса, ППТ - площадь поверхности тела.
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ТаБЛ1l/(а -1- Нор.НШIЫ/ЫС JXокардuографllЧССКIIС дuапаЗОllbl тОЛll(lIlIЫ стСIIOl,' 11 .lfассы
лсвого Jlсслудочка (/З-I) с lIЗ.неIlСIIUfLlfll)

Параметры I МУЖ~ВIНЫ I женшины~
ЛUllеiтыi'i .иетод

ТМЖП (с,,,) 0,6-1,0 0,6-0,9
ТЗСЛЖ (с,,) 0,6-1,0 0,6-0,9
атс 0,24-0,42 0,22-0,42
МассаЛЖ (г) 88-224 67-162
Масса ЛЖ/ППТ (c/M') ~9-1 J 5 ~3-95

2DЛlетод
МассаЛЖ (г) 96-200 66-150
Масса ЛЖ/ППТ (r/,,') 50-102 ~~-88
атс 0,24-0,42 0,22-0,42

Примсчания. тмжп - толщина межжелудочковой пере городки, тзслж - толщина задней
стенки левого желудочка, атс - относитеЛhlJая толщина стенки левого желудочка (отношение
толщины стенки к радиусу левого желудочка), ппт - площадь' поверхности тела. Жирным
шрифтом выделеllЫ llaиболее валИДllые показатели.

Для более точной характеристики изменений, происходящих с левым желудочком,
используют понятие «ремоделирование», Этот термин не является синонимом
гипертрофии. Последняя отражает увеЛИ'lение массы желудочка, аремоделирование -
изменения геометрии и/или объема. Большинство исследователей, помимо нормальной
конфигурации, рассматривают три основных варианта ремоделирования, к которым
относятся: 1) коицентрическая гипертрофия (КГ) = увеличение массы миокарда и АТС,
2) эксцентрическая гипертрофия (ЭГ) = увеличеиие массы миокарда с нормальной АТС,
3) концентрическое ремоделирование (КР) = не измененная масса миокарда, но
увеличенная АТС [39] (рис. 14). Хроническая регургитация при ПМК обычио
сопровождается эксцентрической гипертрофией левого желудочка.

s
'":х:
~ > 0,42
~
s
3"g
о;

'":х:..о
~
5< 0,42
0-
:х:

<5

Концентрическое Концентрическая
ремоделирование гипертрофия

Нормальная Эксцентрическая
геометрия гипертрофия

::;95 (ж)
::;115(м)

> 95 (ж)
>115(м)

Нормальный Увеличенный
Индекс массы миокарда (г/м')

PIIL:~'llO/{ 1-1. СХС.на ОlfСIIЮIРС.lfодслuроваllllЯ лсвою ,желудочка. llаlfиеllll7Ы с IIО/НШ'IЫlOii
.,иассой .-7ено?о ,J/се:lудОЧf.:(I -,to,~упl lL\IC/т) 1I0jJ.НПЛl>НУЮ ?СО.нетрто (Оl11110сuтеЛЫI(lЯ 11l0ЛЩliliQ

стеlllШ. ОТС :-:00.-12)11.'111 h'Оlllfеllll7рuческое ре.нодеЛIljЮ(iШl1lе (ОТС >0.42). У пalfUell1l70(i с
уаеЛllчеllllOй .нассой :JJCсл)'дОЧ1Ш.\I0J1CllO llаблюдаll7Ь 'ЖСlfеllll7рuчеС/'J'1O (аТС :-:00,-12)пш

l,"Оl/llеl1l11Р/l'lес")'ю (О7'С >0,42) г/lllертрофulО
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Степень дисфункции миокарда можно определить по ФВ ЛЖ, однако глобальный
продольный stгаiп лучше отражает ее, в т. ч. В прогностпчеСКО~1 послеоперационном
аспекте.

Необходимо оценивать также другие последствия порока изменения
снстолического и среднего давления в легочной артерии, степень трикуспидальной и
аортальной регургитации, наличие дисфункции правого желудочка.

Все эти параметры важны для определения показаний к хирургическому
вмешательству и оценки тяжести состояния пациента (см. раздел по оперативиым
вмешательствам).

Стрссс-тссты

нагрузкой могут быть полезными при
небольшую регургитацию в покое,

регургитации, раз~lеров левого
с исследованием в покое (стресс-

митралыюй
по сравнению

Исследования с дозированной физической
оценке состояния пациентов, нмеющих лишь
кажущихся стабильиыми и бессимптомными.

Нагрузочное тестирование выполняют с различными целями:
1. Для оценки физических возможиостей пациента, реакции артериального

давления и симптомов, не выявляющихся в покое (тредмил,
велоэргометрия).

2. Для оценки динамики
предсердия и желудочка
ЭхоКГ).

3. Для оценки давления в легочиой артерии и СЮIIIТОМОВу пациентов снерезко
выраженным заболеванием в покое (ctpecc-ЭхоКГ).

4. Для оценки СОСТОЯlIИЯлевого желудочка при плаиировании оперативного
вмешательства (ctpecc-ЭхоКГ).

Наши исследования детей с первичной митральной регургитацией в возрасте
14,2io2,6 лет показали, что эхо кардиографические данные покоя не позволяют предсказать
реакцию сердца на нагрузку - степень регургитации может уменьшаТI,СЯ, оставаться
неизменной или увеличиваться [8]. Столь же непредсказуемо меняются размеры левого
ПР7дсердия и желудочка. Вместе с тем, увеличение кса при нагрузке или недостаточное
возрастание ФВ (менее 4%) свидетельствует о дисфункции миокарда и предопределяет
плохой прогноз оперативных В~lешательств по коррекции митральной недостаточности
[40].

Усиление недостаточности клапана или появление дисфункции левого желудочка
во вре~IЯ нагрузки являются также поводом для изменения стиля жизни и/или
препятствием для занятий спортом. Для принятия клинического решения равным образО~1
важно повышение давления в легочной артерии более 60 ~IMрт. СТ.

Другие МСТОДЫДlШГlIOСТlIКИ

ЭКГ. Специфических призраков пмк на ЭКГ нс существует. При выраженной мр
регистрируются признаки дилатацня левого предсердия - увеличение амнлитуды и
продолжительности, и раздвоение зубца Р (Р-шitгаlе) в 1, aVL и левых грудных
отведениях, а также гипертрофию левого желудочка. Приблизительно у 15% пациентов
возможно зарегистрировать признаки гипертрофии правого желудочка, связанные с
легочной гипертензней. При развитии аритмии имеется соответствующий паттерн ЭКГ.

Рснтгснографни грудной l-тсТlШ выявляет изменения также только при наличии
митральной регургитации и характеризуется увеличением тени сердца за счет левых
отделов и венозным застоем в легких. Резко увеличенное левое предсердие может
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образовать добавочную дугу на правом контуре, а в 1 (правой) косой проекции отклонять
пищевод по дуге большого радиуса.

МаГНlIтно-рсзонансная ТО~lOграфllll (МРТ) показана пациентам с МР при
недостаточной информативности эхокардиографии, для оценки механизмов и тяжести
дисфункции клапана, размеров и функции ЛЖ. к таким СlIтуациям относятся
множественные эксцентрические потоки регургитации, поражение нескольких клапанов,
сопутствующие внутрисердечные шунты. Особенно ценна МРТ при налични поражений
других клапанов сердца, т. к. позволяет на основанни ударного объема ЛЖ вычленить и
рассчитать объем митральной регургитации [65].

МРТ оказалась более информативна, чем ЭхоКГ и в изучении структуры клапана и
прилегающего миокарда. Использование контрастного вещества при исследовании
позволяет дифференцировать инфарцированный и скарифицированный миокард. В
результате было показано существование при ПМК фиброзных изменений в верхушках
папиллярных мышц илн в прилежащей стенке ЛЖ [32], с которыми могут быть связаны
некоторые желудочковые аритмии.
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изолированные дискинезии
желудочка, несмотря на

ДИФФЕРЕНЦИАЛЬНАЯ ДИАГНОСТИКА

пмк как первичное заболевание следует отличать от пмк, возникающего при
ишемической болезни сердца, анорексии, дилатационной кардиомиопатии, снижении
объема циркулирующей крови, когда имеется по каким-либо причинам несоответствие
между объемом ЛЖ и раз~!ерами клапанного кольца.

Если митральный аппарат выглядит структурно I!ОРМальны~!, но имеется
выраженная регургитация, следует предположить наличие вторичной недостаточности
клапана, чаще всего вследствие расширения ЛЖ с глобальными или региональными
отклонениями в движении стенок, натяжение~1 створок, дилатацией клапанного кольца
(12](рис.15).

РиСУ"01\. 15. Эхоf(Г из вер.'УШI!Чlюго доступа в nроеИllltu 4-.'( ка.lIер сердца в сиСl1l0ЗУу БОЛЫlOго
после lтrJЮjJкта .\tlЮJ\арда. Про..'шоировт/l/е обеих створок ~1Il1тРlL'lы/(}г() клаптш всдедст(ше
расltшреllliЯ левого J/селудочка 11фи6РОl11O;:>О KO.'lbl/(l. П)'lIктUРllWI .7llJIШ! соедШlJlет ltШjJJluрuые

точки обеlП створок. 1 - задшт створка .нитраЛЫlOго J..:.лапшю,2 - передШl>1 СI1UШРh'U
.\штjJШ/ЫlOго h."ЛШl(11Ю.JI)f{ - левый .?lсе..'IJдо'lШ\.'; Л/l - :leuoe предсердuе

Особенно часто сочетаются с вторичной мр
нижнебазальных и заднебазальных сегментов левого
удовлетворительную в целом его функцию и размеры.

Среди других причин вторичной мр встречаются острая ревматическая лихорадка,
инфекционный эндокардит, острая ишемия миокарда, разрыв папилляриой ~IЫllЩЫ,

саркоидоз, ряд врожденных пороков сердца и аритмий. При этом далеко не всегда
регистрируется пролабирование створок.
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ЭПИДЕМИОЛОГИЯ

Обсуждсние вопроса о распространеиности ПМК мы специально расположили
после описания критериев диагностики ПМК, чтобы были понятны причины ее колебаний
в разные годы. При старых критериях уровень «выявления» порока был очень ВЫСОКИ~I,к
1989 г. в некоторых странах ПМК обнаруживали с частотой до 35% [23]. После перехода с
одномерной ЭхоКГ на двухмерную, применения новых диагностических критериев и
выполнения исследований в неселективных группах населения процент аномалии
оказался значительно ниже. Так, в работе Frecd L. et al., длительно наблюдавших
популяцию из 3491 человека [27], частота ПМК не превысила 2,4%, в TO~I числе
классическая форма - 1,3%, неклассическая - 1,1% случаев. По данным Weisse А. среди
более 5 тыс. диагностических ЭхоКГ, выполненных у взрослых, ПМК был обнаружен
менее чем в 1% случаев [68]. Справедливости ради необходимо отметиТI" что и В

некоторых более ранних работах, использующих строгие критерии оценки функции
клапана, ПМК не выглядел значительной проблемой. К примеру, МсСlагеп М. е! аl.
установили наличие ПМК среди 12 тыс. детей школьного возраста только в 1,4% случаев
[43]. \Varth О. е! al. [67], изучавшие данные ЭхоКГ у здоровых детей, выявили движение
митральных створок выше уровня фиброзного кольца в 13% случаев, в TO~Iчисле до 35% в
возрастной группе от 1О до 18 лет. Однако при рассмотрении всех эхокардиографических
проекций этот процент снизился до 1%.

Наш ретроспективный анализ показал, что истинный ПМК встретился у 150 (2,6%)
пациентов из 5786, прошедших консультацию в обоих учреждениях до 2013 ГГ., хотя при
направлении на обследование данный диагноз как эхокардиографический фигурировал у
1100 (19%) (отношение ИСТИlIIIЫЙ/ЛОЖНЫЙдиагноз = 1:7,3) [5].

Активное освещение принципов правильной диагностики за последующие годы
принесло определенные плоды: в 2014-2019 ГГ. количество направляющих диагнозов
«ПМК» сократилось до 4,1%. Однако истинный ПМК опять-таки был установлен только в
0,27% наблюдений (отношение ИСТИIIIIЫЙ/ЛОЖНЫЙдиагноз = 1:151). Следует отметиТI" что
у 29 пациентов диагноз ПМК даже послужил основанием для направления на
госпитализацию в ДГКБ им. З.А. Башляевой. Однако ИСТИНlIЫЙПМК был найден только у
2 (6,9%) из них, вт. ч. У ребенка с СИНДРО~lOмМарфана. В 10,3% случаев выявлена другая
структурная патология сердца (открытое овальное окно, коронаро-легочная фистула,
двустворчатый аортальный клапан), а в остальных гемодинамически значимой патологии
не выявлено. Эти данные подчеркивают необходимость методическн правильного
выполнения ЭхоКГ во избежание гипердиагностики порока.

По литературным данным процент ПМК среди населения возрастает с возраСТО~I,
но стоит заметить, что беССИМПТШlllаячасть патологии может оставаться не выявлеlllЮЙ.
В uастоя//(ее время "р"uято СЧlllllllть, '11110частота ПIWК в IIОIlУЛЯ/(1II1 колеблется
от 0,8 до 2,6%, составляя в средиl!.М 1,2% {38, 46{.
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в соответствии с изменениями эпидемиологических характеристик ПМК
произошли изменения и в оценке проблем, сопутствующих пролапсу. В таблице 5
представлена частота отдельных осложнений в эпоху «вольной» интерпретации данных
ЭХокг и после введения строгих критериев.

ТаЙ.uща j -Частота не/ШI1IОРЫХ ОС.'lО;J/сне//ийпри разных "1Jl1териях диагностики Л1\1f/{

Частота после

ОСЛОЖНСIIIIС
Частота в рЗlIIlIIХ НЗМСIIСIIШI Частота R

IIсслсдошtllllИХ критериев пorl)'ЛSIl1II11

ДШ1ГIIОСТIIЮI ПМI{'
ВьтаЖСllflaЯ пеrvпппаЦIfЯ До 30% 7% -

1,2% (5,4% при
АРIПМИИ 30-50% выраженной 1,7%

пеГVDГllТашш)
ЧаСТDта ПМК среди больных с

28 -40% 1,9% 1,5%эпизодами мозговоJi ише~1l111
2,3%* (средний
возраст 60.901016.4лет)

Факторы риска:
пацвеllТЫ женского
пола с пролапсом

ТОLlная частота неизвестна, обеих створок,
ОЛllсания случаев ОТРlluательным ИЛll
ВКЛlоtlalОТ наличие двухфазным зубцо" Т

Внезапная смерть выраженной регурппаUIIИ в НИЖНИХ отведеllИЯХ
3,0%

и/или систолической и частой
дисфункции левого желудочковой
желудочка у пацнентов экстраСИСТОЛllей, а
старше 50 лет. также ДllЛатаuией

левого предсеРдllЯ
IIIIIЛИфllброзом
левого желудочка,
ИЛИ острым разрL.IВОМ
хорды/папиллярноJ1
мышцы

Примечание. * в исследовании [46] при наблюдениях за 520 лицами с ПМК в
течение 8,60100,1лет частота случаев внезапной смерти составила 0,14 (95% С! 0.06-0,3!) на
!00 пациенто-лет.

Таким образом, то значение, которое Ilридавалось данным «осложнениям» в !980-
!990-е годы, МОЖНО объяснить IIсследовт/l/ЯЛ/l/ гРУlI1I ШI/(lIеllтов, у БОЛЫllllI/ства IIЗ

которых IIл/елся ЛО:JJCIIЫЙ дllагllОЗ ПМ/{ в свЯЗII с IIСlIользоваиllел, lIекорреЮ/II/ЫХ

эхокардllогрт/lII'IеСКIIХ крllтерllев. Правильная диагностика ПМК позволяет разделить
проблемы пролапса и указанные заболевания как существующие незавнсимо друг от
друга.

АР!IТМ!IИ.

Одна из основных проблем, которые связывают с ПМК - возникновение различных
аритмий. Однако проаритмический характер ПМК все еще остается иеясным. Возможно,
что определениый вклад в это вносит повышенный стресс папиллярных мышц с
развитием фиброза, который является триггером аритмий [32].
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возможно с помощью соответствующей
[63], Однако нередко требуется имплантация

В ряде наблюдений было выявлено также, что с генезом аритмий связан не ПМК
как таковой, а наличие прикрепления митрального кольца на значительном расстоянии от
миокарда свободной стенки ЛЖ (шitгаl annular disjuпсtiоп - МАО) (рис, 16),

Pиc:VIIOK 16. Эхоf{Г I! пapaCl11epIIO,'lbllOU nОlllЦ1l1l дЛUllllOU ОСII леl!О?О :ж'е,'lудОЧIШ при

/IOР,НШ1ЫIO,lI ,нuтРШ1ЫlO,Н h:'Юl1аuе (о) и ПА/К (6). ЧеРIIОЙ cI11pe!lk'0I1 Оl1шече/1O ~Hecтo

соедllllеllllЯ lШЛЫlа К7Ш1ШЮ 11,Huoh'apcJa левого :JlселудОЧh'а (а); cJl!}:,CI110pOl/l/eiI стре,ШOll

тпнечеllО продолыu)(! разобщение .He,Jlcr)):,.\1llOh"apao.,lI задllелатеролыlOй стенки .7(!(iого
:желудочка U h'ОЛЫ{О,Н ,Ш1l11/Ю,'IЫIIJ?О К'IШ1ШЮ - l11ill'O/ аnnи/аl' ,Ii,фтСliоn - MAD (6), Л;К-

леаый .Jlселудочеf\", .ПП - левое предсердuс

Высказано предположение, что такая аномалия приводит к {(закручиванию»
митрального кольца во время систолы с парадоксальным увеличением его диаметра,
растяжением миокарда стенки и папиллярной мышцы, развитием фиброза и
электрической нестабильности [20,26], Однако дЛЯМАО не характерно сочетание с ПМК.
В целенаправленном исследовании Копdа е! а1. [36], охватывающем более 1400
пациентов, направленных на ЭхоКГ, частота МАО составила 8,7%, но только у 12% из
них был ПМК,

Лечение подобных состояний
медикаментозной терапии или аблации
карди овертера -деф ибриллятора,

Внсзанная 01ерть

Что касается внезапной смерти, которую описывали как неотьемлемую проблему
ПМК и связывали с фатальными желудочковыми аритмиями, то ситуация также остается
спорной, В ранних сообщениях зачастую не приводилось детальное описание состояния
коронарных артерий или наличия дополнительных проводящих путей в сердце у умерших
пациентов, Или наоборот, связывая данное осложнение именно с ПМК, попутно
описывали изменения миокарда другого происхождения ишемического или
воспалительного генеза, способные провоцировать аритмии. Низкая фракция выброса и
плохой функциональный класс также свидетельствовали о роли серьезных поражений
миокарда, а не дисфункции митрального клапана как таковой в генезе внезапной смерти.

Современные работы указывают на частоту ПМК среди людей, умерших внезапно,
не более чем 1,9-2,3% (С! 1.2%-3.4%) [46,47], что соответствует средней частоте ПМК в
обычной популяции [27]. Как правило, это немолодые люди (60.9",16.4 лет), некоторые из
которых имеют также симптомы коронарного заболевания или кардномиопатии.

В качестве факторов риска остановки сердца описывают избыточные, утолщенные
створки, наличие фрикций створок по стенке левого желудочка, наличие
эндомиокардиального фиброза, регургитации, дисперсию интервала QT и т, П., однако
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доказательства носят только статистический характер. В то же время, не менее частые
внезапные остановки сердца происходят и в популяции без ПМК; существуют лица с
ндиопатической фибрилляцией желудочков, са~юстоятельным СИНДРО~lOмудлиненного
интервала QT, ~lИтралЫ!ой регургитацией другой этиологни (ревматической,
ише~lИческой), миокардиальным фиброзом, возникшим, например, при систе~штнческих
физических нагрузках [9] и приводящим к злокачественным аритмиям.

В ретроспеКТИВIIO~1 исследовании 18786 пациентов из клиники Мейо [50] было
показано, что, хотя пролапс двух створок чаще сочетается с желудочковой тахикардией,
чем пролапс одной створки ИJIII его отсутствие, не возникает повышенного риска
остановки сердца, фибрилляции желудочков или необходимости в имплантации
кардиовертера-дефибриллятора (риски 1,0, 1,2 и 1,0% соответственно). Из этого можно
заключить, что наличие пролапса обеих створок является необходимым, но
недостаточным условием для развития жизнеугрожающих аритмий. Более значительный
интерес представляет подгруппа так называемого «злокачественного» ПМК, при котором
возникают желудочковые аритмии, опасные для жизни. Данный фенотип встре'шется у
лиц женского пола, характеризуется пролапсом обеих створок, отрицательным или
двухфазным зуБЦО~1 Т в нижних отведениях и частой желудочковой экстрасистолией -
фасцикулярной, исходящей из выводного отдела желудочка или папиллярных ~fЫШЦ[61].
В подобных случаях может потребоваться имплантация кардиовертера-дефибриллятора
или хирургическая реконструкция клапана, способиая устранить желудочковую
экстрасистолию и тахикардию [34]. Однако частота такого комбинированного поражения
в популяции неизвестпа.

В рекомендациях Аssосiаtiоп foI' Ешореап Сагdiоvаsсulаг Pathology по проведению
аутопсии при впезапной сердечной смерти последнюю связывают только с таким ПМК,
который сопровождается дилатацией левого предсердия и/или фиброзом левого
желудочка, или острым разрывом хорды/папиллярной мышцы [31]. В остальных случаях
ПМК считается маловероятной причиной внезапной смерти.

ТаКIl_" 06[1(110.11, ие 1I0лучеllО )'бедUI11еЛЫIЫХ докаЗllJIli!ЛlJСI118, '11110 IIЗОЛllроваllllЫЙ

ПМК без ОСlIОJ/С1/еIlIlЙявляется фаЮllоро.If, IIредраСllолагаЮЩII.If к вllезаll/fOй С.lfертll.
ПовышеllllЫЙ Р"С/{ существует только в lIеБОЛЫIIОЙ гРУllпе 1/(1/(lIеllтов С lIаllll'lI/ел/
ОllределеllllЫХ комбlllllll(lIii .норфологllчеСКIIХ 11 :JJlеКl11рофиЗllологичеСКlIХ llЗ.lIеиеllllй

сердца.

Регурппаl!ИЯ

Как указывалось выше, частота выраженной регургитации при ПМК составляет 3 -
10% (7% в среднем). Среди факторов, влияющих на степень регургитации, решаЮЩИ~1
является величина расхождения ~fежду створками в период систолы, когда должна
паступить их коаптация [59].

Необходимость в устрапепии клапанпой педостаточности может быть различпой у
аСIШПТОМНЫХлиц и пациептов с выражеппой клинической СЮlПто~штикой (см. раздел по
хирургическому лечению). К возрасту 70 лет оперативпое вмешательство требуется в
среднем 11% мужчин и 6% женщин с ПМК.

ИllфеКШlOlIlIЫЙ ЭlIдокардит

Считается, что измененный митральный клапап является хорошим субстратом для
инфекпиоппого процесса. Как известно, интактный эндотелий резистентен к большинству
микроорганизмов, однако турбулентные потоки крови, возникающие при регургитации,
могут повреждать его и вызывать реакцию со стороны субэндотелиалыюго коллагена.
Последующие отложения фибрина и тромбоцитов приводят к образованию тромбов,

28



которые представляют хорошие условия для адгезии и размножения бактерий, если
имеется бактериемия.

Среди факторов риска инфекционного эндокардита (ИЗ) можно указать на
сахарный диабет, наличие злокачественных образований, почечную недостаточность,
хроническую И~lмуносупрессивную терапию. В то же время, было показано, что
абсолютная частота эндокардита, связанного с повреждениями в полости рта,
сравнительно невелика - 1:1100000 пациентов с ПМК [53]. Однако в более ПОЗДНИХ
исследованиях было установлено, что у 25% больных в пределах 60 дней до клинических
проявлений эндокарднта была какая-либо инвазивная или дентальная процедура с
повреждением слизистой оболочки, десен или манипуляциях на корне зуба [18]. В связи с
этим при подобной опасности возникновения бактериемии обязательна профилактика в
виде антибиотикотерапии. Что касается гастроинтестинальных или урологических
процедур, то исследования по эффективности профилактических мероприятий при НИХ
отсутствуют.

Следует помнить, что первичный инфекционный процесс может быть причиной
разрушения исходно здорового клапана и последующего возникновения его
недостаточности, а не осложнением ПМК.

МО'3ГО13ыеИllIе~lичсские аЛIКlI.

Связь пмк с мозго13ьши эпизодами остается маловероятной. В 2006 г. АСС/АНА
рекомендовали применение аспирина при необъяснимых транзиторных ишемических
атаках. В последующих европейских (2012 г.) и а~!ериканских (2014 г.) рекомендациях
комментариев по использованию антиагрегантов и антитромботической терапии не
содержится в связи с отсутствием соответствующих исследований.
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Общие IlOложения

Тяжесть поражения митрального клапана может значительно варьировать и
прогрессировать с возрастом. В связи с этим меняются характеристики нарушенного
кровообращения и их последствия. В развитии паТОЛОГИ'lескогопроцесс а возможно
выделить четырех основных стадии (табл. 6), которые влияют на тактику наблюдения,
терапевтического и хирургического лечения.

В стадии А митральная регургитация отсутствует, нет клинических и
анатомнческих последствий. Наблюдение требуется с интервалом 3-5 лет.

В стадии В эхокардиографические исследования при незначнтельной степени мр
про водят с интервалом 2-3 года, а при умеренной мр - ежегодно.

В стадии С необходимы исследования с интервалом 6-12 мес. и более часто - при
ШUIичиидилатации левого желудочка [52].

При систематических физических иагрузках (занятия спортом, работа в авиации,
мчс и т. п.) эхокардиографический коитроль осушествляют более часто - в соответствии
с планом углубленного ~Iедицинского обследования для соответствующих профессий.

Бессимптомный пмк ие требует лечения. У пациентов с вегетативной
СИ~lПтоматикой (боли в груди, сердцсбиеиия и т. д.) может потребоваться
соответствующая медикаментозная терапия. При выраженной митральной регургитации
про водится терапия развивающейся сердечной недостаточности и рекомендуются
пластические репаративные процедуры или протезирование клапана.
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ТаЙill//{а 6 - Стадии пСР(I/I'I//Ol; .l!11111/ЮJlЫIOliрс,'ургита/{/lи ([/4J с l/З.IIС//С//ш/.\Iи)

Стадия ОIЮСДСJlСllltс ЛltaТШIИЯ КJШIШIIЗ ГСМОДlшамика 1:13клапане IIОС!lСДСТВltя CIfM[JT()~11>I

Л Риск мр • IlcБОЛЫIIОЙ ПМК С нор:'>faJ1ы~oпп .Ik.,. рсгургитаЦЮI ИЛlt маЛСIII,Кая Нет Нет
коаПТal{llсii створок I1СIГГРалышя струя <20% от плошалll JII I
• IlсБОЛЫlJое уroЛЩСllие и РССТРИКШНI • \'. contracla <0,3 01
СТIЮРОК

В ПРol РСССllрУЮlllая • RыражеЮIЫЙ ПМК с lюрмалы~l1 • ЦентраЛЫlан рсгурппаltl!я 20-40% от • НсБОJlЫIJОС расширение JIII lIет
МР КОШIТШIИСЙ створок площа.ДИ JIlI И1ll1 1КСltСIIтричсская • Ik"Т расшltРСllИЯ ЛЖ

• РСН:'>IaТltчсские измеllеllИЯ клапшl3 с рСI)'РПIТalIIIЯ В IIOJЛlIЮЮ систолу • IIОрМllill.IЮС JtaBJ1CIIIIC " леrО'lIlO11
РССТРIfКl{исii створок и потерей • v. contгacta <0,7 С!о.! артерии
НСllТРальной КОi1l1тации • Объем РСГУРПlтаЦltи <60 мл

• Pal1~c Ilcr~IICCClIlIl>lii иэ • Фракuия РСI)'РПIТ,ЩИlI <sт/o
• ЕН.ОЛ <0,40 C~12

• CTCIICHt. мр 110i11lI'llOгршIНfIt 1.2+

С ЛСИ:'-ШГОМllая • ВыраЖСlIIlЫII пмк с IЮТСРЯlllюi1 • ЦСlIтраЛl.llая РСI)'ргитация >40% ОТ • Умсрснная 11.1И выраЖСllllaЯ ДlшаТalЩЯ lIет
выражсннзя мр КОШIтанисН створок или МОЛОПlщсi1 IIJIOЩЩllf 1IП ИЛИ ГОЛОСI!СТОЛИ'1се кая левого предсердия

створкой ЭКСЦСIIТРI1'IССКая рсгургитация • Расширснис ЛЖ
• Рсв:,-штичсскис ItЗМСIIСIIIIЯ КJlalшна с • У. cOl1tracta >0,7 см • ЛеГОЧllая П111СРТСШИЯ fj 110КОС IfЛlI ПРII
рсстрикцисй створок " 1I0терей • ОБЪС~1рсгурппаuии ?60 мл IШГРУЗКС
IIСIIтрал/.llОЙ КОШПШ1И1I • Фракння РСI)'РГИП1ШIИ ?50% • С 1: ФlЗЛЖ >60% 11кср ЛЖ <40 ~IM
• Рансс IICPCHCCCllllbIii ИЭ • ЕI~ОЛ ?О,40 C~12 • С2: ФВЛЖ 5:60% и ксрлж 2:40 мм
• УТО.'ШIСIIIIС стпорок ВСЛСДСТВИС • СТСIIСIII. мр 1103111'IЮГJХ11'11l!3-4+
РaIlll<lllИОIIIЮП) lюnаЖСIНIЯ ссрдllа

D СИ~IIПОМIШЯ • ВыраЖСlIIlЫЙ ПМК с 1I0ТСРЯll110Й • ЦСlIтраЛЫlая РСГУРГИТ311ИЯ >40% от • УМСРСI1lIaЯ ИЛИ Вl.lраЖСlllIaЯ ДнлаТШIИЯ • СllИжение
выражснная мр КО<lllтаIlНСЙ створок 11:111 МОЛОПIЩСЙ площадн J1II или ГОЛОСI1СТОJiII'lсская Лt:ВОI.О IIРСДССРДIIЯ ТОJlСРШIТlIO(.'ТИ К

СТlюркой :ЖСIIСIПРН'lсская рсryРПIТallIIЯ • РаСШИРСНIIС ЛЖ нагрузкс
• Рсвматичсские IПМСIIСIIИЯ клапана с • У. cOl1tracla >0,7 C~I • Лсгочная l'ипертеllЗИЯ • ЛиеlllЮЭ "ри
РССТРИКltllеii створок 11 потсрсй • Обl,С~t РСI)'ргитации ?60 МЛ НaI"рузке
ItСIIТР<lJII,IЮЙ КЩIII"ПII{l111 • ЕRОЛ ?:O,..tO бl2

• РШlее переllСССНIIЫЙ ИЭ • CTCIICIII. МР 1103l1гиоr'(1афни 3-Н
• YTOJIIIlCIII!C створок вслед(..вис

[)aJJ.ltallИОШЮГО lIоnаЖСIlИЯ ссодна

Примечанис. мр - м'!Трал""ая регургитация; ПМК - пролане митралыюго клапана; ЛП - левое предеердие; JIЖ - левый желудочек; ИЭ -
инфекционный эндокардит; EROA - нлощадь эффекпшного отвеРСТl1Ярегурппации; ФВ - фракция выброса; КСРЛЖ - коне'ню-еllетолический размер
левого жеЛУДоt1К3. При вторичной f\ШТР3ЛЫIOЙ регурппаЩIII порог «ВЫ(JaЖСШЮЙ»регургитащш Сllllжастся: EROA = 20 мм2, объем регургитации = 30 мл.

31



ОграничеIII!Я фНЗIl'lеской аКТИВIIОСТИПрIl пролапсе :>!итрального клапана

Пациентам с ПМК рекомендуется вести здоровый образ жизни - не курить,
воздерживаться от приема алкоголя и кофеина, иметь регулярную, но дозироваиную
физическую активность.

Повседневная физическая активность пациентов должна соответствовать
возможностям их сердечно-сосудистой системы. Базовую оценку состояния проводят в
соответствии с функциональньши классами, предложенными Нью-Йоркской сердечной
ассоциацией, подбирая затем соответствующис режимы физических нагрузок, в т. ч.
бытовых. Нагрузки могут быть умеренными или интецсивными. К первым относятся:

1. Ходьба.
2. Медленное катание на велосипеде.
3. Водная аэробика.
4. Парный теннис.
5. Бальныс танцы.
6. Легкие садовые или хозяйственные работы.

Интенсивные нагрузки включают:
1. Бег трусцой.
2. Прыжки со скакалкой.
3. Одиночный теннис.
4. Хождение по лестницу.
5. Плавание на дистанцию.
6. Лыжные гонки.
7. Горные прогулки.
8. Тяжелые садовые работы типа копания ямы.

Как показываст опыт, упражнения в рамках специализированных комплексов :>югут
способствовать лучшей адаптации пациентов к повседневным нагрузкам. При ЭТО:>I
важную роль играет их обучеиие принципа:>t са:>юконтроля - в первую очередь по частоте
пульса и величине артериального давлепия. Аэробные тренировки низкой интенсивности
проходят в зоне 70-80% от маКСИ:>lальной чсс. Должную максимальную веЛl1'IИНУчсс в
зависимости от возраста можно рассчитать по формуле, предложенной Nes В.М. с! al. [49]:

чес тах = 211-[0.64 х Возраст (годы)[ (стаllдар"шая ОUlllб/ш х./О.8)
Данная формула была выведена из анализа чсс 3320 здоровых лиц, выполнявших

максимальиых иагрузочный тест. Как показали авторы, она не зависит от пола, индекса
массы тела, физической активиости или :>laксимапьиого потрсбления кислорода. Формула
пригодна и для пациеитов старше 30 лет, в отличие от ранее исполыовавшихся расчетов.

у ряда пациентов для поддержания удовлетворительной физичсской активности
бывает необходима фармакологическая помощь, которая включает традиционные
препараты для лечения серде'IIIОЙ недостаточности, диуретики. Спироиолактои особенно
эффективен у пациентов с повышением давления наполнения левого желудочка во время
фИЗИ'lеской нагрузки [37]. Необходима также терапия сопутствующей артериальной
гипертеl!ЗИИ и фибрилляции предсердий.

Следует иметь в виду, что медикамснтозная поддержка увеличивает толерантность
к иагрузкам, но не снижаст ожидаемую леталыlOСТЬ у 11ОЖИЛЫХпациентов [33].

ЗаИ!lТlIII ФИЗI,УЛl,туроii и спортом.
ПМК без регургитации н других осложнений подлежит ЭхоКГ -КОlПролю ис чащс

одного раза в 3 года и, как правило, не является препятствием для занятиii спортом.
Особое внимание должно быть уделено пациента~l, желающим заниматься спортом, но
И:>lеющим дисфуикцию клапана. Известно, к примеру, что неБОЛЫllая МР, ие
сопровождающаяся каКИ~IИ-либо клиническими симптомами, выявляется в 16-20%
случаев даже у активиых СПОРТС:>lенов 11 не препятствует достижению высоких
спорп!Uных результатов [6, 66].
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В этих ситуациях можно руководствоваться существующими национальными
рекомендациями и другими руководствами [4, 7]. Современные наблюдения позволяют
дифференцироваllllO ОТIlосится к занятия~! спортом при ПМК.

1. Асюштомные лица с ПМК при МИИИ~lальной регургитащш, отсутствии
днлатации н дисфункции левого предсердия и желудочка, без нарушений проводимости и
возбудимости, признаков легочной гипертензии могут быть допущены к занятиям
любыми вида~!Испорта, вт. ч. физкультурой Вобъеме школьной программы.

2. При наличии дисфункции клапана следует руководствоваться рекомендациями,
предложенными для МР:
а) лица с незначительной/умеренной МР, синусовым ритмом Инормальной функцией
ЛЖ в покое, инезначительным увелнчением ЛЖ (КДР<60 ~IM,или <35 ~ш/м2 у мужчин И
<40 ~1М/M2У женщин) могут быть допущены к некоторым низко интенсивным видам
спорта (класс IA);
Ь) реКО~lендуется проводить ЭхоКГ исследование в условиях дозированной
физической нагрузки. Увеличение недостаточности клапана во время нагрузки является
поводом для изменения режима тренировок или запрета на занятия спортом;
с) лица с тяжелой МР и явным увелнченнсм ЛЖ (более 60 ~IM), легочной
гипертензией или дисфункцией ЛЖ (ФВ <60% или КСР ЛЖ >40 мм) в покое должны
быть отстранены от занятий любыми видами спорта.

3. Налнчие нролапса обеих створок, фиброзных изменений ЛЖ, аномалий
ceг~!eHTa S.T и частых желудочковых экстрасистол являются фактора~!И риска для
развития жизнеугрожаюших аритмий, в связи с чсм лица с подобными симптомами к
занятиям спортом не допускаются. Пациенты с ПОСТОЯННОЙи пароксизмалыюй
фибрилляцией предсердий, вынужденные прннимать антнкоагулянты, не должны
участвовать в тех видах спорта, где повышен риск получения травмы

МСдlIКЮIСНТО'3IШНтсрапин

Фармакологическая терапия при ПМК является постоянно обсуждаемой. Ее
необходимость обычно возникает при появлении симптомов сердеч}IOЙнедостаточности
или желудочковой аритмии. При постоянной симптом ной или асюшто~июй
желудочковой тахикардии препаратами первой линии нвлнются бета.блокаторы.

Типичная медикаментозная помощь прн сердечной недостаточности включаст
диуретики и ингибиторы АПФ. Однако следует помнить, что степень МР во MHOГO~!
определяется ее природой (псрвичная или вторичная) и размеРО~1 ЛЖ. К примеру,
У~lсньшение преднагрузки с по~!Ощыо мочеГOlIIIЫХнрепаратов приведет к уменьшению
объема желудочка и функциональной регургитации (например, при дилатационной
кардиопатии), к увеличению - при ПМК и не изменит фиксированное отверстие и
регургитацию при рев~штическом поражении митрального клапана.

В ранних исследованиях была показана положительная роль вазодилататоров
(нитропруссид, нифедипин) в умеНЫllении стенени регургитации и улучшении
функционального класса пациентов при остро возникшей МР. Это связывали со
снижением периферического сопротивления и облегчение~! антеграДIЮГОвыброса. При
хронической регургитации их эффективност!, не была подтверждена, т.к. постнагрузка на
левый желудочск не увелнчена и дополнительного эффекта от ее снижения не возникает.

Предупреждение ремоделирования ЛЖ у асимптомных пациентов с МР
исследовали также с применением Р.блокаторов или блокаторов Рj.рецепторов [15,45]. К
сожалению, раНДОМИЗИРОВШlllые проспективные изыскания и разработка
соответствующих лечебных алгоритмов в этой области оказались затруднены, так как во
многих случаях приходилось прибегать к прерыванию исследований в связи с
необходимостыо оперативного вмешательства.
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Учитывая, что повышение давления в ЛЖ ~южет при водить к росту регурппации
на митралЫЮ~1 клапане, у пациентов с ПМК необходим эффективный контроль
артериальной гипертензии.

В 90-е годы прошлого века выдвигалась теория о дефиците магния как причине
развития ПМК, утолщения его створок, гипермобильности, нарушения автономной
регуляции. Однако строгих доказательств корреляции степени ПМК и регургитации с
концентрацией магния в крови получено не было. Пациентам с фибрилляцией предсерднй
рекомендуется прием антикоагулянтов, а также соответствующие меры по контролю за
частотой сердечных сокращений и восстановлению синусового ритма.

Отдельное место занимает оказание помощи пациентам с «синдром пролапса
митралЫlOго клапана!дисавтономией». Этих лиц с благополучной эхокардиографической
картиной при наличии неспецифических жалоб целесообразно обучать знаниям нро ПМК,
снижающим страх, стимулирующим позитивный психологический настрой. Исключаются
или ограничиваются спшуляторы нервной системы (такие как кофеин, сахар, алкоголь).
Целесообразно избегать адреналина (например, при совместном его использовании с
новокаИНО~1 при денталЫIЫХ процедурах) для предотвращения панических атак.
Рекомендуются увеличение количества потребляемой жидкости (до 2 л. в день, особенно в
жаркую погоду), а также регулярные занятия аэробньши нагрузками (30 шш в день х 5
дней в неделю). Показания к терапии Р-блокаторами, стимулятора~!И аппетита,
антидепрессантами или седативными препаратами - как при синдроме вегетативной
дисфункции.

ОпсраТlIВllЫС IJмсшатсльства

Первичная регургитация, связанная с ПМК, при длительном существовании
при водит к повреждению миокарда, сердечной недостаточности и смерти пациента.
Своевремеиная коррекция такой клананной недостаточности приводит к выздоровлению.

Вторичная регурппация является лищь ОДНИ~Iиз компоиентов заболевания сердца
и ее устранение не приводит к выздоровлению. Пациенты могут погибнуть даже при
относительно небольшом отверстии регургитации.

Оперативные вмешательства широко используются в лечении пациентов с
первичной митральной недостаточностыо и их количество возрастает. Например, по
данным Society of Thoracic Sшgеопs Adult Cardiac Sшgегу Database [28] в 2016г. их было
вынолнеllO в Северной Америке на 24% большс, чсм в 2011г. К рекомендациям 1 класса
при выраженной первичной регургитации относятся следующие [13]:

1. Реконструктивные вмешательства должны быть предпочтительными, если
предполагается стойкий результат.

2. Операция показана у симптомных пациснтов с ФВ ЛЖ >30%.
3. Операция показана у асимптомных пациентов с дисфункцией ЛЖ (ФВ ЛЖ

:0;60%и/или КСР ЛЖ :::45M~I). Данные показатели могут меняться у пациентов
нри необычно маленьком или БОЛЬШО~1росте.

У асимптомных пациентов с сохраненной функцией ЛЖ необходи~юсть опсрации
следует также рассмотреть при наличии фибрилляции предсердий, систолического
давления в легочной артерии :::50мм рт. СТ.(или >60 мм рт. СТ.при физической нагрузке),
так как эти факторы ухудшают прогноз. Вмешательства до развития застойной сердечной
недостаточности также обеспечивают ЛУ'IШИЙПРОПЮЗ.

Как было указано выше, при МР преимущество отдается РСIlараПIПIIЬШ

I1роцсдура~1 (более 65% В~lешательстн), сохраняющим нативный клапан
аннулопластнке (в Т.ч. с опорным кольцо~!), пликации комиссур, резекции створок с их
укорочеиием, пликации створок по Alfieri, имплантации искусственных хорд, ВТ. ч. через
мини разрез грудной клеткн под видеоконтроле~l.
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Анализ результатов протезирования митралЫlOго клапана показывает, что в 16,2%
случаев И~lПлантации протеза также предшествовала попытка восстановительной
хирургии.

llыбор протеза основан на общепринятых критериях. Биопротезировшше
составляет значительную долю в операциях (до 75% протезирований) [64]. Биоклапаны
предпочтительней использовать в случаях, когда невозможно будет проводить
адекватную антикоагулянтную терапию, у пациентов старше 70 лет, и у женщин,
планирующих беременность. Следует заметить, что интенсивиое развитие в последние
годы траискатетерной имплантации нового клапана в дегенерировавший биопротез
снижает риск повторных полостных операций, в связи с чем показания к пеРВИЧНО~IУ
использованию биоклапанов будут расширяться.

Механические протезы рекомендуются в случаях большой вероятности деградации
биоклапана - для пациентов моложе 40 лет, при наличии гиперпаратнреоидизма, при
ожидаемом времени жизни >1О лет, но высоком риске повторной операции, или уже
получающих антикоагулянты по другим показаниям.

АЛl>ТернаТИ!Jllые процедуры

Хирургические вмешательства на «открытом)} сердце в цеЛО~1 улучшают
выживаемость пациентов, однако сопровождаются рядом проблем, 'шстота которых
возрастает у пожилых больных или при дисфункции левого желудочка. В связи с этим для
тяжелых пациентов активно разрабатываются менее инвазивные процедуры, к которым
относятся клипирование митралЫlOго клапана, транскатетерная замена митрального
клапана (TMVR - в английской транскрипции), нмплантация искусственных хорд.

КЛlIIшрованис митра.1ЫIOГО кланана.
Клипирование представляет собой ~IИIllШально Иlшазивную катетерную процедуру

без использования искусственного кровообращения. Идея процедуры основана на
операции, предложенной Alfieri - сшивании створок в области сегментов А2 и Р2 (рис. 17)
[16]. Для этих целей наиболее широко ПРИ~lеняют MitraClip@ NT Clip Delivery Systel11
(Abbott Vascular, California, США).
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РИСУIIОК 17. СХС.lIа 1C1U1111jJ06аlll/Я.\IlIll/IЮ!lЫlOi'O ЮC/I/ШIO. СтреJll,'а.lIИ указаllО .lIeCIIIO

coe{)UJlelllUl створо,," в области сег.неllт06 А2 11 Р2 с пО.1tощыо lllOfщого .натериала 110
A(jicгi (А) или }{.'/lInCO/i (Б). В - система достШiЮ/ }{.шпСh1 пРО(lедеllа траllссепlllUЛЫIO 11

.'Ieaoe предсердие II даи!е в левый :Jlсе..'lудочеl\; h',;'lllJ1C{)l! захвачены h.})ШI спшороh.', Г - КЛU11са
ф1lКСИРО6Ш/(/ lIа CIIl(f0Ph'UX 11ОС(lо60.JlCдеllа от CIIClIle.lIbl достаIIК1I

Клипирование показано пациентам с выраженной ~lИтральной регургитацией (>3
ст.) дегенеративного происхождения (с нарушенной коаптацией створок) и высоким
хирургическим риском. Учитывают также наличие хрупкой восходящей аорты и ее
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немошность пациента, наличие цирроза нечени, высокой легочной
(систолическое давление в легочной артсрии более 2/3 от системного

кальциноза,
гипертеJ!ЗИИ
давления).

Процедура не рекомендуется в следующих случаях:
1. Пациент не может прини~taть антикоагулянты или антиагреганты.
2. Имеется активный инфекционный эндокардит митралыюго клапана.
3. Имсется ревматический порок клапана.
4. Имеются внутрисердечныс ТРО~lбы,в нижней нолой вене или венах ног.
Процедура часто затруднена при большом диастазе между краями створок. В связи

с ЭТИ~Iможет быть применено МУЛЬТИКЛlllшрование.Стспень резидуальной регургитации
является предиктором выживаемости в отдаленные сроки. Постпроцедурный градиент
давления на клапане не должен превышать 4 ~IM рт. ст. Клипирование должно
выполняться только в учрсждениях, располагающих опытными кардиохирургами. Анализ
результатов 2952 процедур, выполненных в 145 клиниках США с 2013 по 2015 гг.,
показал, 'ITOих непосредственная эффективность составляет 91,8%, а медиана времени
пребывания в клинике - 2 дня [60]. В то же время, кумулятивная летальность к 1 году
достигает 25,8%, так как средний возраст пациентов на MO~lellТоперацпи был равен 82
годам, а 85% из них относились К 1l1.IV функциональному классу. В Европе результаты
более оптимистичны - даже при вторичной МР летальность и регоспитализация к 1 году
составляют не более 15.0% и25.8% соответственно [56].

Tpallc~aTcTcpllaSl 1I:\lII~1аllтаЦIIНfiлаПi\I'i\.

Использование транскатетсрно доставляемых протезов теорстически позволяет
избежать хирургических разрезов сердца и искусственного кровообращения. Однако для
адекватной фиксации протсза неоБХОДЮIЫсоответствующие условия, в частности -
жссткость фиброзного кольца. Структура нативного митралыюго клапанного аппарата
мало пригодна для указанной процедуры. В связи с этим большее внимание уделяется
имплантации клапана в ранее установленный и дегснсрировавший биопротез, в
дегенеративный митральный клапан с кальцинозом, в митральный клапана, ранее
подвергнутый пластике с использованием опорного кольца [30, 69].

И~IIIJJallТаl\llll ИСJ.:УССТ8СННЫХхорд.
Среди миниинвазивных процедур прсдставляет интерес также имплантация

искусственных хорд без использования искусственного кровообращения (NcoChord
DS1000 Device) [24]. Последняя процедура показана при наличии флотирующих или
пролабирующих створок клапана. Манипуляцию проводят под контролем
эхокардиографии чсрез ограниченный разрез грудной клетки и верхушку левого
жслудочка. С помощью специального устройства в сердце нроводят СИIIТСТИ'lескуюнить,
которую фиксируют к патологически нзмененной створке митрального клапана. Другой
конец ннти фиксируют снаружи левого желудочка. Испол!>Зование нссколькнх хорд
позволяет дополнительно снизить напряжение клапанного аппарата [29].

При оценке возможностей данной процедуры применяют анатомическую
классификацию патологии клапана. Тип А представляет изолированное центральное
поражение задней створки; Тип В - заднее ~IУЛl;,исегменпIOС пораженис; Тип С -
переднее, двустворчатое, параКО~lИссуральное поражение с/без кальциноза
кольца/створок. По суммарным даниым крупных свропсйских цснтров процедура
оказывается эффективной в среднем у 96,7% пациентов, и результат сохраняется через 1
год у 84",2,5%. Однако он значительно лучше при типе А (94",2,6%), чем при типе В (82.6
",3.8%) и особенно типс С (63.6",8.4%, р<О,ОООI)[25].

ТраllСJ.:атстеРllая устаllОВЮ! СIIСЦШ1ЛЫIЫХYCTpoiicT8, СУЖlIваlOЩIIХJ.:ОЛЫ\О
МlIтралыlOГ() J.:ЛаШlllа.Данные вмешательства находятся на стадии экспериментальных
исследований на животных.
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при наличии
В-режиме в

ЗАКЛЮЧЕНИЕ И ПРИНЦИПЫ ДИСПАНСЕРИЗАЦИИ

1. Частота ПМК в популяции колеблется от 0,8 до 2,4%, являясь крайне низкой в
раннем детском возрасте.

2. Достоверный диагноз ПМК возможно поставить только
соответств)~ощих эхокардиографических признаков, полученных в
парастерналыюй проекции длинной оси ЛЖ.

3. В протоколе исследования должны быть указаны: а) проекция, в которой
выявлено заболевание; б) величина пролапса одной или обеих створок в мм; в) диаметр
фиброзного кольца; г) толщина створки, измеренная в диастолу в ее средней части;
д) наличие и степень регургитации на клапане; е) есть ли последствия регургитации -
днлатация ЛП/ЛЖ, повышение давления в легочной артсрии (систолического или
среднего), изменения правых отделов сердца.

4. Классификация ПМК по степени пролапса нецелесообразна, т. к. не выявлено
никакой связи ~Iежду этим показатслем, степенью регургитацни и прогнозом заболевания
и, кроме того, существует высокая ИЗ~lенчивость степени пролапса даже в течение
короткого периода вре~lени.

5. Если отсутствует патологическос удлинение створок или ХОРд, а также
патологическое утолщение створок, данное СОСТОЯllllеможно рассматривать как вариант
нормы, воз~южно, вызванный врсмснными диспропорциями в размсрах створок и
желудочка.

6. Выявление регургитации на митралЬНО~1 клапане не тождественно диагнозу
нролапса митрального клапана.

7. ПМК как заболевание характеризуется определенными ~юрфОЛОГИ'lескими
изменениями кольца, створок н подклапанного аппарата, чем отличастся от сугубо
«эхокардиографического» пролапса.

8. Наблюдения за пациентами с ПМК могут осуществляться врачом общей
практики, педиатром, терапевтом, кардиологом, кардиохирургом. Наблюдение пациентов
с «синдром пролапса ~IIIТРального клапана!дисавтономией» должно осуществляться
неврологом и/или психологом.

9. ПМК У асимптомных пациентов без митральной реГУРПlТации и сочетанных
заболеваний (аритмии, артериальной гипертензии и т. п.) Юlеет благоприятное ТС'lение, не
требует лечення и ограничения физической активности. Такис пациенты могут
наблюдаться врача~1II общей практики, терапевтами, педнатрами один раз в 2-3 года с
выполнением КОНТРОЛЫIЫХЭКГ и ЭхоКГ.

10. Основным доказательством серьезности заболевания является наличне
выраженной регургитации. Все основные осложнения, присущие ПМК (нарушения ритма,
бактериальный эндокардит, сердечная HeдocTaTo'lНocTЬ, легочная гипертензия),
развиваются только при значительной митральной недостаточности. Таких пациентов
необходюю наблюдать у кардиолога с частотой 1-2 раза в год в зависимости от
выраженности симптомов и нарушения трудоснособности. При необходимости
осуществляется консультации кардиохирурга для определения показаний к реконструкции
клапана и сроков ее выполнения.

1 1. При незначительной/умерешlOЙ регургитации, синусовом ритме,
незначительном увеличении левого предсердия и нормалЫlOй функции ЛЖ ДОПУСТЮIЫ
занятия низкоинтенсивными видами спорта (класс IA). При увеЛИ'lенном ЛЖ, его
дисфункции и/нли легочной ГИI1СРТСНЗИИзанятия спортом исключаются.

12. Наличие пролапса обсих створок с фиБРОЗНЬL\lИизменениями ЛЖ, аНО~IaЛИЯМИ
сегмента S-T и частыми желудочковыми экстрасистолами (так называе~IOГО,
«злокачественного» ПМК) является фактором риска для развития жизнеугрожающих
аритмий, в связи с чем лица с подобными симптома~1И должны наблюдаться каждые 6
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мес. у кардиолога с привлечением аритмолога (для рассмотрения вероятности
имплантации кардиовертера-дефибриллятора) и не допускаются к занятиям спортом.

13. Противопоказаний к вакцинации при первичном ПМК нет. При вторичном
ПМК тактика определяется выраженностью основного заболевания.

14. Антибиотикопрофилактика показана при дентальных процедурах с
повреждением слизистой оболочки, десен или манипуляциях на корне зуба, или при
инфекционных заболеваниях у пациента с бактериальным эндокардитом в анамнезе.

15. При вторичном ПМК диспансеризация проводится по основному заболеванию,
на фоне которого выявлен пролапс.
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