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Эхокардиография (ЭхоКГ) открыла широкие пер-
спективы прижизненного изучения морфологии кла-
панного аппарата и соединительнотканного каркаса 
сердца. Появилась возможность, помимо врожден-
ных пороков, выявлять небольшие структурные 
изменения – малые аномалии сердца (МАС). МАС 
сегодня определяют как «наследственно обусловлен-
ные структурно-метаболические изменения клапан-
ного аппарата сердца и/или его соединительноткан-
ного каркаса, включая магистральные сосуды, в виде 
различных анатомических аномалий, не сопровожда-
ющихся гемодинамически грубыми и клинически 
значимыми нарушениями» [1,2].

Необходимо отметить, что проведенный нами 
библиографический поиск дает основание утвер-
ждать, что в зарубежных публикациях МАС, как 
понятие, позволяющее объединить гемодинамически 
незначимые аномалии сердца, не используется. Рас-
сматриваются лишь конкретные аномалии, имеющие 
определенное клиническое значение. Целый ряд т. н. 
аномалий специалисты относят к ЭхоКГ- вариантам 
нормы, ошибочно принимаемым за патологию [3].

Первая попытка систематизировать МАС принад-
лежит С. Ф. Гнусаеву и Ю. М. Белозерову [4], которые 
предложили рабочую классификацию МАС, положив 
в ее основу принцип анатомической локализации 
выявленных отклонений. На большом материале 
(ЭхоКГ-обследование 1061 детей в возрасте 
от 2 до 12 лет), авторы проанализировали МАС, 
встречающиеся у детей, и включили в классифика-
цию все возможные аномалии, различающиеся 
не только по локализации, но и по своей клиниче-
ской значимости. Данная работа дала толчок целому 
направлению в изучении особенностей строения сер-
дца и послужила основанием для рассмотрения МАС 

как частного проявления системного дефекта 
(дисплазии) соединительной ткани (ДСТ) [5]. Отме-
тим, что не вполне удачный термин «дисплазия сое-
динительной ткани» в российской медицинской 
литературе стал синонимом понятия «наследуемые 
нарушения соединительной ткани» (ННСТ). 
В 2009 году Комитетом экспертов ВНОК понятие 
ДСТ было сужено до нескольких синдромов и фено-
типов, имеющих полигенно-мультифакториальную 
природу, в противовес моногенным «менделирую-
щим» ННСТ [6]. Среди таких синдромов и феноти-
пов названы: пролапс митрального клапана (ПМК), 
марфаноподобный фенотип, марфаноидная внеш-
ность, элерсоподобный и смешанный фенотипы, 
а также синдром гипермобильности суставов 
и неклассифицируемый фенотип.

Вместе с тем, термин ДСТ за прошедшие четверть 
века прочно вошел в медицинский лексикон на пост-
советском пространстве, что дает основание сегодня 
считать допустимым его использование как в широ-
ком, так и в узком смыслах этого слова. В широком 
смысле ДСТ следует рассматривать как синоним 
понятия ННСТ, в узком смысле ДСТ – это группа 
полигенно-мультифакториальных нарушений соеди-
нительной ткани, перечисленных выше.

Возвращаясь к вопросу о МАС как о частном про-
явлении ДСТ, необходимо отметить, что исследова-
ния последнего десятилетия позволили выявить 
тесную взаимосвязь между числом внешних призна-
ков ДСТ и количеством МАС. Было показано, что 
чем больше выражены диспластические изменения 
соединительнотканного каркаса и клапанного аппа-
рата сердца, тем чаще выявляются у таких пациентов 
признаки системного вовлечения соединительной 
ткани [7,8]. Именно поэтому, помимо самостоятельно-
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го клинического значения отдельных аномалий, имеет 
смысл обсуждать взаимосвязь между МАС и ННСТ.

Однако рабочая классификация С. Ф. Гнусаева 
и Ю. М. Белозерова, использующая анатомический 
принцип, не может претендовать на анализ такой 
взаимосвязи, поскольку аномалии, расположенные 
в одном и том же анатомическом образовании, 
имеют различную клиническую значимость и могут 
быть по-разному связаны с наследственными нару-
шениями соединительной ткани. В силу сказанно-
го следом за упомянутой классификацией появи-
лись работы, содержащие попытку дополнить ее 
данными об этиологии МАС и характере осложне-
ний, встречающихся при отдельных аномалиях [9]. 
Однако вопрос об этиологии отдельных МАС так 
и не получил сколько-нибудь серьезного раскры-
тия, а частота различных осложнений не может 
быть оценена в столь разнородной и трудно соеди-
нимой группе отклонений.

Таким образом, за период, прошедший с момента 
публикации обсуждаемой классификации, она 
не подвергалась критическому осмыслению и в ней 
продолжают мирно соседствовать модераторный 
пучок правого желудочка, являющийся вариантом 
нормального строения сердца, и бикуспидальный 
аортальный клапан (БАК), который сегодня рассма-
тривается как врожденный порок сердца.

Необходимо отметить, что в многочисленных 
публикациях, последовавших за выходом в свет обсу-
ждаемой классификации, исследователи в основном 
сосредоточили свое внимание на изучении клиниче-
ской значимости и анализе взаимосвязи с ДСТ таких 
МАС как ЛХЛЖ и ПМК [10,11]. Были получены дан-
ные о высокой клинической значимости ЛХЛЖ 
не только в педиатрической практике, но и у лиц 
старших возрастных групп, в частности, на фоне ИБС 
[9,12,13].

Появились предложения, по аналогии с количест-
венными критериями диагностики ДСТ, предложен-
ными В. М. Яковлевым и соавт., использовать коли-
чество выявляемых при ЭхоКГ-исследовании МАС 
для диагностики синдрома соединительнотканной 
дисплазии сердца (СТДС) [9]. Таким пороговым 
числом, дающим основание для постановки диагноза 
синдром СТДС, многие исследователи считают нали-
чие трех МАС [7,11].

С нашей точки зрения, условно избранный «порог 
стигматизации» для диагностики синдрома СТДС 
страдает теми же недостатками, которые присущи 
пороговой и балльной оценкам выраженности самой 
ДСТ. Такой подход не учитывает различия в диагно-
стической мощности отдельных признаков и потому 
не рекомендован к использованию Комитетом 
Экспертов ВНОК [6].

Необходимо учитывать и то обстоятельство, что 
рабочая классификация была создана на основе ана-

лиза ЭхоКГ детей. Это дает основание предположить, 
что возрастное ремоделирование сердца может ска-
заться на распространенности и динамике выражен-
ности МАС и что без учета этих процессов нельзя 
изучать роль МАС в развитии кардиальной патологии 
у лиц старших возрастных групп. Сказанное дает 
основание считать, что часть МАС, включенных 
в классификацию, следует относить к анатомо-физи-
ологическим особенностям (АФО) детского возраста, 
а другую – к вариантам нормы.

К тому же, для диагностики таких МАС как погра-
нично широкая аорта, погранично узкая аорта, 
а также расширение легочной артерии нередко 
используются устаревшие подходы, согласно кото-
рым оценивается абсолютное значение ширины этих 
артериальных стволов [14,15] без указаний на диапа-
зон возрастной динамики их размеров и без нормиро-
вания результатов измерения на величину поверхно-
сти тела. Понятно, что без учета этих поправок, равно 
как и без учета АФО сердца детей различного возра-
ста, возникают условия для гипердиагностики МАС.

Хорошо известно, что вариативность внутрисер-
дечных структур крайне велика и проведение грани-
цы между нормой и аномалией бывает весьма затруд-
нительной [16]. Не менее сложна и задача проведения 
границы между отклонением от нормы и патологией, 
что, собственно, и демонстрирует упомянутая клас-
сификация.

Все сказанное и послужило поводом для этой 
публикации, в которой мы попытаемся остановиться 
на обсуждении самостоятельной клинической значи-
мости отдельных аномалий и их взаимосвязи 
с системным дефектом соединительной ткани. 
С позиций клинициста-кардиолога все МАС, вклю-
ченные в рабочую классификацию, следует разделить 
на четыре группы.

1. Пороки и синдромы, которые следует исключить 
из классификации

Речь идет о ПМК, бикуспидальном аортальном 
клапане (БАК), расширении синусов Вальсальвы и/или 
восходящего отдела аорты. Что касается ПМК, 
то говорить о нем, не раскрывая его клинических 
проявлений, также недопустимо, как ставить диагноз 
ИБС без описания ее формы. К группе МАС, с нашей 
точки зрения, с известными оговорками следует 
относить ПМК лишь в случае пограничных значений 
пролабирования (менее 3 мм) без утолщения створок 
митрального клапана (т. е. створки менее 5 мм) и зна-
чимой митральной регургитацией (не более 1 сте-
пени). В случае выявления семейного или миксома-
тозного пролапса речь должна идти о самостоятель-
ной нозологической форме. В подобных случаях 
следует уточнить, является ли ПМК классическим 
или неклассическим, миксоматозным или без при-
знаков миксоматоза, сопровождается ли он призна-
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ками «системного вовлечения», которое рекоменду-
ют оценивать авторы ревизованных Гентских крите-
риев [17] или является изолированным.

При этом надо иметь в виду, что выявленный 
в детстве весьма безобидный ПМК может прогресси-
ровать и превратиться в клинически значимый син-
дром. В силу сказанного, согласно рекомендациям 
АНА и АСС и такие маловыраженные случаи нужда-
ются в периодическом клиническом контроле 
(каждые 3–5 лет) [18].

БАК с позиций терапевта и кардиолога должен рас-
сматриваться как врожденный порок сердца, который 
в детском и юношеском возрасте, как правило, не про-
является клинически, однако, в динамике к третьей-
четвертой декаде жизни может закончиться формиро-
ванием кальцифицирующего стеноза аорты. Таким 
образом, семейный или миксоматозный ПМК или 
БАК следует исключить из списка малых аномалий.

Что касается расширения синусов Вальсальвы 
и сино-тубулярной зоны аорты, то есть все основания 
полагать, что данные о распространенности этих т. н. 
МАС существенно завышены, поскольку многие 
исследователи используют абсолютные значения 
измерений корня аорты без учета возраста и индекса 
массы тела. Именно поэтому необходимо использо-
вать номограмму [19, 20], позволяющую нормировать 
полученное значение на величину поверхности тела 
и учитывать возраст пациента.

Если же имеет место расширение корня аорты, 
превышающее допустимые нормы, то его следует рас-
сматривать как самостоятельное клинически значи-
мое нарушение, требующее постоянного наблюдения 
и принятия специальных мер профилактики, направ-
ленных на уменьшение постнагрузки и замедление 
частоты сердечных сокращений.

2. Группа МАС, имеющих самостоятельное 
клиническое значение, но по-разному связанных 

с системным дефектом соединительной ткани
В эту группу следует отнести открытое овальное 

окно (ООО), аневризму межпредсердной перего-
родки (АМПП) и, с известными оговорками, лож-
ные хорды и аномальные трабекулы левого желу-
дочка (ЛХЛЖ и АТЛЖ, соответственно).

ООО весьма распространенная аномалия 
(до 20% случаев по данным аутопсии), которая 
в большинстве случаев никак не проявляется кли-
нически, но может стать причиной развития пара-
доксальной эмболии (прохождение эмбола любой 
природы из венозной системы в артериальную). 
Особое значение ООО приобретает при наличии 
венозных тромбов в сосудах нижних конечностей 
и малого таза, а также при различных инвазивных 
медицинских манипуляциях [21]. Связь ООО 
с другими МАС и признаками «системного вовле-
чения» не очевидна.

АМПП встречается в 1% случаев при скринин-
говых исследованиях [3]. Как правило, АМПП 
протекает благоприятно, без гемодинамических 
изменений и клинической манифестации. Однако 
при значительных размерах аневризмы и избыточ-
ных ее амплитудных характеристиках создаются 
предпосылки для тромбоэмболических осложне-
ний [22]. АМПП может выступать в качестве изо-
лированной МАС, но чаще сочетается с другими 
признаками ДСТ, свидетельствуя о «системном 
вовлечении» соединительной ткани.

Вопрос о самостоятельной клинической значи-
мости ЛХЛЖ и АТЛЖ требует специального обсу-
ждения. ЛХЛЖ мы называем соединительноткан-
ные тяжи, идущие от папиллярных мышц к стен-
кам сердца, а АТЛЖ – это соединительнотканные 
тяжи, направляющиеся от одной стенки сердца 
к другой. В условиях затрудненной визуализации 
при проведении ЭхоКГ исследования у лиц стар-
ших возрастных групп вполне допустимо объеди-
нение этих двух вариантов МАС.

С одной стороны, есть весьма распространен-
ное мнение об отсутствии самостоятельной кли-
нической значимости этих МАС [3,23]. В то же 
время ряд клинических данных и морфологиче-
ских исследований, упомянутых выше, свидетель-
ствуют о том, что поперечные, диагональные и про-
дольные ложные хорды базальной и срединной лока-
лизации, а также множественные ЛХЛЖ и АТЛЖ 
имеют самостоятельное клиническое значение, 
нередко выступая в роли самостоятельной причи-
ны желудочковой экстрасистолии. Недавно опу-
бликованные результаты Фремингеймского иссле-
дования [24] подтвердили взаимосвязь ЛХЛЖ 
с систолическими шумами неясного происхожде-
ния и ЭКГ признаками гипертрофии левого желу-
дочка. Авторами обнаружена также обратная кор-
реляция ЛХЛЖ с индексом массы тела. Вместе 
с тем, это проспективное наблюдение не выявило 
связи ЛХЛЖ с сердечными аритмиями и риском 
смерти. Необходимо подчеркнуть, что и эти дан-
ные не дают окончательного ответа на вопрос 
о клинической значимости ЛХЛЖ, поскольку 
у большинства лиц, находившихся под наблюде-
нием, выявлялись достаточно тонкие (< 2 мм), 
«простые» одиночные верхушечные ЛХЛЖ с двумя 
точками крепления и лишь у 12% пациентов имели 
место «ветвящиеся» множественные ЛХЛЖ. Кроме 
того, авторами не рассматривалась ассоциация 
ЛХЛЖ со стигмами дизэмбриогенеза и возмож-
ность сочетания ЛХЛЖ с другими МАС. Все ска-
занное не позволяет сегодня однозначно ответить 
на вопрос о самостоятельной клинической значи-
мости ЛХЛЖ и АТЛЖ и степени обоснованности 
рассмотрения их как одного из свидетельств 
системного вовлечения соединительной ткани.
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3. Группа МАС, определенно связанных 
с системным дефектом соединительной ткани, 

но имеющих различное самостоятельное 
клиническое значение

В эту группу следует отнести гемодинамически 
незначимое пролабирование створок митрального 
и трикуспидального клапанов, аортальных полу-
луний и клапана легочной артерии без признаков 
миксоматоза и минимальной степенью регургита-
ции на соответствующих клапанах. В эту же груп-
пу МАС могут быть включены пограничная дила-
тация легочной артерии (ДЛА) и асимметрия трех-
створчатого аортального клапана (АТАК). 
Подчеркнем, что первичный миксоматозный 
и семейный пролапс митрального клапана, равно 
как и аневризма аорты, должны рассматриваться 
как самостоятельные синдромы, требующие 
вполне определенных профилактических мер 
и соответствующей тактики ведения больных. 
Перечисленные выше варианты пролабирования 
створок других клапанов, помимо митрального, 
могут выступать как изолированные, гемодинами-
чески незначимые МАС, однако они чаще сочета-
ются с первичным ПМК или друг с другом и сопро-
вождаются признаками «системного вовлечения» 
соединительной ткани [17].

4. Группа МАС, относящихся к вариантам 
нормы или анатомо-физиологическим 

особенностям детского возраста
Есть все основания полагать, что единичные вер-

хушечные ЛХЛЖ и АТЛЖ следует рассматривать как 
вариант нормы. По всей видимости, в эту же катего-
рию следует отнести и повышенную трабекулярность 
правого и/или левого желудочков. Данные С. Ф. Гну-
саева с соавт. [7] свидетельствуют о том, что у детей 
7–12 лет по сравнению с детьми младшей возрастной 
группы существенно уменьшается частота выявления 
пролабирующего клапана нижней полой вены, уве-
личенной евстахиевой заслонки, дилатации правого 
атрио-вентрикулярного отверстия, асимметрии ство-
рок аортального клапана. Эту возрастную динамику 
авторы объясняют продолжающейся дифференци-
ровкой кардиальных структур в развивающемся орга-
низме. Из сказанного следует, что перечисленные 
МАС относятся к анатомо-физиологическим особен-
ностям (АФО) детского сердца.

Наши данные, основанные на сопоставлении 
частоты различных МАС у лиц молодого возраста 
(средний возраст – 20,1±2,2) в группе лиц в возра-
сте от 42 до 80 лет (средний возраст – 56±6,6) дают 
основание утверждать, что возрастное ремодели-
рование и присоединяющиеся по мере старения 
склеро-дегенеративные процессы вносят свой 
вклад в распространенность МАС [24]. Было пока-
зано, что практически все МАС, связанные 

с внешними признаками дисэмбриогенеза, в том 
числе и базальные, срединные и множественные 
ложные хорды и аномальные трабекулы в два-три 
раза чаще выявляются у лиц молодого возраста. 
Достоверно снижалось у лиц пожилого возраста 
и среднее число выявляемых МАС (3,4±2,6 
и 1,4±1,6 соответственно, p<0,01). Исключение 
составили лишь дилатация синусов Вальсальвы 
и легочной артерии, частота выявления которых 
у лиц пожилого возраста оказалась даже несколь-
ко выше (p>0,05), что, по всей видимости, связано 
с частым присоединением артериальной гипер-
тензии, способствующей увеличению нагрузки 
давлением и расширению крупных артериальных 
стволов.

Снижение частоты выявления МАС у лиц пожи-
лого возраста, видимо, связано не только с возраст-
ным ремоделированием, но и с ухудшением визуали-
зации из-за избыточности подкожно-жировой клет-
чатки, появлением эмфиземы легких 
и присоединением кальциноза клапанных структур 
сердца. Именно с часто присоединяющимся кальци-
нозом аортальных полулуний у лиц старших возраст-
ных групп мы связываем уменьшение частоты выяв-
ления АТАК.

Суммируя вышеизложенное, можно заключить, 
что список МАС, которые следует рассматривать как 
свидетельство системного дефекта (дисплазии) сое-
динительной ткани может быть существенно сужен. 
Из предложенного педиатрами списка необходимо 
исключить довольно большой перечень тех «анома-
лий», которые следует отнести к варианту нормы 
либо АФО детского сердца. Несомненно также, что 
БАК, семейный и миксоматозный ПМК и расшире-
ние аорты являются самостоятельными нозологиче-
скими формами и не должны рассматриваться в рам-
ках понятия МАС.

В настоящее время тесная взаимосвязь между 
признаками системного вовлечения и МАС достаточ-
но убедительно доказана лишь для АМПП, пролап-
сов створок клапанов, пограничного расширения 
магистральных сосудов, АТАК. С известными ого-
ворками в эту же категорию следует отнести ЛХЛЖ 
и АТЛЖ, расположенные в базальном и срединном 
сегментах левого желудочка, а также множественные 
(три и более) ложные хорды и аномальные трабекулы.

Все сказанное позволяет прийти к заключению, 
что с позиций клинициста разговор о МАС, как 
о частном проявлении ДСТ, имеет смысл только 
после исключения из перечня самостоятельных син-
дромов и пороков, а также изолированных аномалий, 
не связанных с системным дефектом соединительной 
ткани. Само собой разумеется, из классификации 
следует исключить т. н. аномалии, отражающие нор-
мальную вариативность кардиальных структур и АФО 
детского возраста.
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Литература

The paper attempts to revise the working classification of minor heart anomalies 
(MHA). It is proposed to exclude some syndromes and abnormalities which clearly 
have an independent clinical significance. The need for exclusion of prevalent 
normal variants, as well as anatomical and physiological characteristics of child’s 
heart, is justified. The inverse dynamics of selected MHA in older vs. younger age 
groups is demonstrated. The authors suggest that the current working classification 
should be modified.
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