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На основании анализа современных данных литературы представлены данные о распространенности пролапса митрального 
клапана у детей и подростков. Обобщены ключевые гипотезы его возникновения, основанные на миксоматозной трансфор-
мации створок митрального клапана. Подробно изложены клинические проявления пролапса митрального клапана, элек-
трокардиографические и ультразвуковые методы диагностики. Приведена современная классификация пролапса митраль-
ного клапана, учитывающая выраженность миксоматозной дегенерации и недифференцированной соединительнотканной 
дисплазии. Даны рекомендации по ранней диагностике осложнений при пролапсе митрального клапана, а также указаны 
методы терапевтической и, при необходимости, хирургической коррекции.

Ключевые слова: дети, пролапс митрального клапана, недифференцированная соединительнотканная дисплазия, миксома-
тозная дегенерация, митральная регургитация, лечение.

Based on the analysis of the currently available data in the literature, the authors give data on the prevalence of mitral valve prolapse 
in children and adolescents. The key hypotheses of its occurrence, which are based on the myxomatous transformation of mitral leaf-
lets, are summarized. The clinical manifestations of mitral valve prolapse and electrocardiographic and ultrasound diagnostic studies 
are described in detail. The current classification of mitral valve prolapse, which considers the degree of myxomatous degeneration 
and undifferentiated connective tissue dysplasia, is presented. Recommendations are given on the early diagnosis of complications in 
mitral valve prolapse and the use of methods of therapeutic and, if needed, surgical correction, are also stated.

Key words: children, mitral valve prolapse, undifferentiated connective tissue dysplasia, myxomatous degeneration, mitral regurgitation, 
treatment.
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КАРДИОЛОГИЯ

Пролапс митрального клапана — синдром, обо-

значающий прогибание (выгибание, провиса-

ние) створок клапана в полость левого предсердия во 

время систолы левого желудочка. Различают первич-

ный и вторичный синдромы пролапса митрального 

клапана.

Первичный (идиопатический) пролапс митраль-

ного клапана занимает ведущее место в структуре 

сердечно-сосудистых заболеваний детского возраста. 

Данный синдром обусловлен слабостью соединитель-

нотканных структур, миксоматозными изменениями 

клапанного аппарата сердца, генез которых обус-

ловлен многими этиологическими факторами — на-

следственными, врожденными и приобретенными. 

При вторичных формах пролапса митрального кла-

пана пролабирование развивается на фоне наслед-

ственной патологии соединительной ткани (болезнь 

Марфана, Элерса—Данло), других заболеваний серд-

ца (дисфункция папиллярных мышц и прилегающих 

отделов миокарда при ишемической болезни сердца, 

уменьшение размеров левого желудочка при гипер-

трофической кардиомиопатии, дефекте межпредсер-

дной перегородки, гиповолемии).

Идиопатический пролапс митрального клапана 

среди заболеваний клапанного аппарата сердца встре-

чается наиболее часто, и его распространенность со-

ставляет 3—5% в популяции [1]. Данные литературы 

последних лет свидетельствуют о более низкой встре-

чаемости пролапса митрального клапана [2].

Из большого числа причин трансформации в нор-

ме упругих створок митрального клапана в миксома-

тозные можно выделить следующие основные факто-

ры:

— наследственно детерминированная миксоматоз-

ная трансформация створок;

— врожденные микроаномалии архитектуры ство-

рок, хорд и атриовентрикулярного кольца, приво-

дящие к миксоматозной трансформации клапана;

— миксоматоз как приобретенный процесс.
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Наследственно детерминированный пролапс 

митрального клапана

Миксоматозные изменения клапана могут быть 

обусловлены генетическими причинами. Так, гены 

аутосомно-доминантных вариантов синдрома про-

лапса митрального клапана картированы на хромо-

сомах 16p12.1—p12 (OMIM 157700), 11p15.4 (OMIM 

607829) и 13q31—32 [3]. Другой локус, обнаруженный 

на хромосоме Х, обусловливает редкую форму про-

лапса, которую обозначают «Х сцепленной миксома-

тозной клапанной дистрофией» [3].

Известно, что фибриллин является одним из 

структурных компонентов эластинассоциированных 

микрофибрилл, которые обнаруживаются в митраль-

ном клапане. С помощью полимеразной цепной ре-

акции C. Yosefy и A. Ben Barak [4] выявили полимор-

физм гена фибриллина 1 в экзонах 15 и 27, который 

достоверно ассоциируется с пролапсом митрального 

клапана. Кроме того, к миксоматозной дегенерации 

митрального клапана может вести полиморфизм 

Т4065С гена PLAU, ответственного за выработку ак-

тиватора плазминогена [5]. Установлена ассоциация 

между полиморфизмом гена ангиотензинпревращаю-

щего фермента и пролапсом митрального клапана [6].

При иммуногистохимическом анализе створок 

миксоматозных клапанов, удаленных при операции, 

выявлено нарушенное распределение фибриллина, 

эластина, коллагена I и III по сравнению с нормаль-

ными клапанами [7]. В экспериментальных исследо-

ваниях в миксоматозных створках обнаружено увели-

чение активности НАДФ-диафоразы [8].

Врожденные аномалии, приводящие к 

миксоматозной трансформации клапана

Миксоматоз может также возникать из-за врож-

денных микроаномалий архитектуры створок, хорд и 

атриовентрикулярного кольца, которые со временем 

из-за повторяющихся микротравм на фоне гемодина-

мических воздействий становятся более выраженны-

ми, сопровождаясь избыточной продукцией в строме 

клапана коллагена, преимущественно III типа. Под-

тверждением гипотезы врожденных микроаномалий 

митрального клапана является высокая частота обна-

ружения нарушенного распределения сухожильных 

хорд к митральным створкам, аномальных хорд в ле-

вом желудочке [9]. Особое значение имеют аномаль-

но крепящиеся сухожильные хорды подклапанного 

аппарата. Ряд авторов считают их причиной пролапса 

митрального клапана [10].

Некоторые врожденные аномалии приводят 

к пролапсу митральных створок, сопровождающему-

ся митральной регургитацией. Например, тяжелый 

пролапс митрального клапана c голосистолическим 

шумом и митральной регургитацией наблюдается при 

отсутствии комиссуральных сухожильных нитей мит-

рального клапана. Данная аномалия выявляется при 

двухмерной допплерэхокардиографии и встречается 

в 0,25% случаев по данным аутопсии [11]. Врожден-

ная митральная недостаточность с большим пролап-

сом наблюдается при анулярной эктазии.

Миксоматоз как приобретенный процесс

Известно, что миксоматозная строма представле-

на в незначительном количестве в створках интакт-

ных клапанов. Локальное или диффузное распростра-

нение ее обнаруживается при различных поражениях 

клапана, например, ревматическом заболевании серд-

ца, врожденной митральной недостаточности, инфек-

ционном эндокардите. В связи с этим миксоматоз-

ную трансформацию связывают с неспецифической 

реакцией соединительнотканных структур клапана на 

какой-либо патологический процесс [12].

Другие причины пролапса митрального клапана

Многие авторы основное значение в этиологии и 

патогенезе пролапса митрального клапана придают 

нарушению обмена микроэлементов. Дефицит маг-

ния рассматривается как основной этиологический и 

патогенетический фактор, приводящий к пролабиро-

ванию клапана [13].

Ряд авторов рассматривают возможность возник-

новения пролапса митрального клапана вследствие 

нарушения клапанной иннервации при различных 

вегетативных и психоэмоциональных расстройствах. 

Установлена тесная взаимосвязь пролапса митраль-

ного клапана и панических расстройств [14], нервной 

анорексии. Однако этиология и патогенез пролаби-

рования створок в связи с нарушенной клапанной 

иннервацией более сложны. Так, при нервной ано-

рексии наряду с иннервационными аномалиями оп-

ределяются нарушения обмена веществ, главным об-

разом гипонатриемия, гипокалиемия, гипохлоремия, 

гипофосфатемия, гипогликемия и гиперазотемия.

В последние годы появилось большое число пуб-

ликаций о высокой частоте пролапса митрального 

клапана у больных с аномалиями коронарных арте-

рий, например, при общем отхождении коронарных 

артерий от правого синуса Вальсальвы [15]. По дан-

ным аутопсий, врожденные аномалии коронарных 

артерий обнаруживаются в 0,61% случаев и в 30% со-

провождаются пролапсом митрального клапана [16]. 

Синдром пролапса наиболее часто обнаруживается 

при аномальном отхождении правой коронарной ар-

терии от левого или безкоронарного аортального 

синуса. Вероятно, минорные аномалии коронарных 

артерий обусловливают локальные дискинезии лево-

желудочковых сегментов, преимущественно в области 

папиллярных мышц, что приводит к их дисфункции и 

пролабированию клапана. Так, ишемия левого желу-

дочка ведет к пролапсу задней митральной створки, 

ее центральной и заднемедиальной долей [17].

В патогенезе пролапса митрального клапана 
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большое место отводится дефициту ионов магния. 

Установлено, что в условиях магниевой недостаточ-

ности нарушается способность фибробластов проду-

цировать коллаген. У больных с пролапсом обнару-

жено снижение уровня магния в крови и тканях. [18]. 

В ряде исследований установлена принципиальная 

возможность устранения характерной кардиальной 

симптоматики и даже ультразвуковых изменений у 

больных с пролапсом митрального клапана в резуль-

тате лечения препаратами магния [19].

Кроме того, у многих больных увеличен в крови 

уровень бета-эндорфина [20]. W. Bobkowski и соавт. 

по данным анализа вариабельности ритма сердца во 

взаимосвязи с дисфункцией вегетативной нервной 

системы (снижение парасимпатического и повыше-

ние симпатического тонуса) обнаружили у пациентов 

с пролапсом митрального клапана электролитные на-

рушения [21].

Клинические проявления синдрома у детей варьи-

руют от минимальных до значительных. Боли в груд-

ной клетке определяются у 30% подростков с пролап-

сом митрального клапана и могут быть обусловлены 

следующими причинами: чрезмерным натяжением 

хорд, приводящим к перерастяжению папиллярных 

мышц; микроэмболией коронарных артерий из-за 

повышенной агрегации тромбоцитов и фибринозных 

депозитов, расположенных в углу между левым пред-

сердием и задней митральной створкой; непропорци-

ональной тахикардией во время физического и/или 

эмоционального стресса; гиперадренергическим ста-

тусом, который увеличивает потребность миокарда 

в кислороде; спазмом коронарных артерий [12].

Сердцебиение ощущают примерно 30% детей 

с пролапсом митрального клапана. Оно обычно свя-

зано с нарушением ритма сердца [12]. Повышенная 

утомляемость и одышка при физической и/или эмо-

циональной нагрузке отмечаются у подростков, веду-

щих малоактивный образ жизни.

Нейропсихиатрическая симптоматика проявля-

ется паническими атаками, нервозностью, пресин-

копальными состояниями. Обмороки  наблюдаются 

у 1—3% детей с пролапсом [12].

При клиническом обследовании у большинства 

детей обнаруживаются следующие особенности: асте-

ническое телосложение, высокий рост, пониженное 

питание, слабое развитие мускулатуры, повышенная 

разгибаемость мелких суставов, нарушение осан-

ки, изменения физиологических изгибов грудного и 

поясничного отделов позвоночника (сглаженность 

грудного кифоза и усиление поясничного лордоза), 

сколиоз, синдром «прямой спины», плоскостопие, 

миопия. Установлена достоверная ассоциация про-

лапса митрального клапана и низкого индекса массы 

тела [22].

Характерными аускультативными (фонокарди-

ографическими) признаками пролапса митрального 

клапана являются:

— изолированные щелчки (клики);

— сочетание щелчков с позднесистолическим шу-

мом;

— изолированный позднесистолический шум;

— голосистолический шум.

Аускультацию сердца необходимо проводить при 

различных позициях тела (лежа, лежа на левом боку, 

стоя) и использовании диагностических проб (подъем 

ног, проба Вальсальвы, изометрическое напряжение 

кистей рук). При проведении этих тестов изменяют-

ся конечный систолический и конечный диастоли-

ческий объемы левого желудочка, контрактильность 

миокарда и пульс, что обусловливает появление или 

усиление аускультативной картины пролапса.

Наблюдается определенный параллелизм выра-

женности пролабирования створок и звуковых фе-

номенов. При изолированных щелчках прогибание 

створок обычно небольшое, при изолированном поз-

днесистолическом и голосистолическом шуме — зна-

чительное [12].

Нарушения сердечного ритма при пролапсе мит-

рального клапана у детей встречаются довольно часто, 

их обнаружение зависит от метода регистрации ЭКГ. 

На ЭКГ покоя различного характера аритмии регис-

трируются в единичных случаях. Частота их выявле-

ния возрастает в 2—3 раза на фоне физической на-

грузки (тредмил, велоэргометрия) и в 5—6 раз — при 

проведении суточного мониторирования ЭКГ. Среди 

большого разнообразия аритмий у детей с первичным 

пролапсом митрального клапана чаще всего обнару-

живаются синусовая тахикардия, наджелудочковые 

и желудочковые экстрасистолии, наджелудочковые 

формы тахикардий (пароксизмальная, непароксиз-

мальная), реже — синусовая брадикардия, парасис-

толия, мерцание и трепетание предсердий, синдром 

Вольфа—Паркинсона—Уайта [12].

Частота обнаружения суправентрикулярных арит-

мий у детей с синдромом пролапса митрального кла-

пана достигает 30—50%. Данные нарушения ритма 

значительно чаще регистрируются у подростков и 

реже у детей в возрасте до 10 лет. Приведенный факт 

свидетельствует о том, что суправентрикулярные 

аритмии при пролапсе митрального клапана являют-

ся возрастзависимым феноменом [12]. Так, опубли-

кованы наблюдения за девушкой, у которой с 16 лет 

внезапно стали появляться синкопальные состояния, 

приступы мерцания предсердий. При эхокардио-

графическом обследовании выявлен изолированный 

пролапс митрального клапана с умеренной регурги-

тацией [23].

Суправентрикулярные аритмии у детей с пролап-

сом чаще ассоциируются с повышенным уровнем 

корковой активации (данные электроэнцефалогра-

фического исследования) и вегетативной дисфунк-

цией по симпатикотоническому типу (абсолютная 
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симпатикотония или относительная гиповаготония). 

Реже возникновение наджелудочковых аритмий 

обусловлено недостаточностью активирующих сис-

тем мозга на фоне вегетативной дисфункции по ваго-

тоническому типу [24].

У детей с пролапсом митрального клапана в боль-

шинстве случаев желудочковые аритмии протекают 

доброкачественно и бессимптомно. Однако при доку-

ментированной желудочковой аритмии (стандартная 

ЭКГ, ЭКГ на фоне физической нагрузки) необходимо 

провести дополнительное исследование для опреде-

ления факторов риска жизнеугрожающих желудочко-

вых аритмий (желудочковая тахикардия, фибрилля-

ция). Для первичного пролапса митрального клапана 

характерна правожелудочковая локализация экто-

пического фокуса, особенно в случае желудочковой 

тахикардии [25]. Установлена тесная ассоциация же-

лудочковых аритмий с уровнем циркулирующих ка-

техоламинов [26], преимущественно с адреналиновой 

фракцией.

При суточном мониторировании выявляется вы-

сокая турбулентность сердечного ритма, при этом 

вариабельность ритма не отличается от контрольных 

значений [27].

При отсутствии митральной недостаточности 

сократительная функция левого желудочка остает-

ся неизмененной. Из-за вегетативных нарушений 

может отмечаться гиперкинетический кардиальный 

синдром, клинически проявляющийся усилением то-

нов сердца, отчетливой пульсацией сонных артерий, 

pulsus celer et altus, систолическим шумом изгнания, 

умеренной систолической гипертензией. Имеются 

сообщения о тяжелых нарушениях гемодинамики 

из-за снижения контрактильной способности левого 

желудочка при пролапсе митрального клапана у деву-

шек 20—25-летнего возраста [28].

Нарушению вегетативной иннервации сердечно-

сосудистой системы в генезе пролапса митрального 

клапана придают большое значение. Со времени пер-

вого описания известно, что для больных характерны 

психоэмоциональная лабильность, вегетососудистые 

нарушения, особенно выраженные у молодых жен-

щин и подростков. Обнаружение пролапса митраль-

ного клапана при многих патологических состояниях 

(синдром Da Costa, гиперкинетическое сердце), в ос-

нове которых лежит патология вегетативной нервной 

системы, послужило основанием для представления 

о едином генезе этих расстройств.

По данным H. Boudoulas, у пациентов с пролапсом 

обнаруживается увеличенная экскреция катехолами-

нов в течение суток, причем она снижается в ноч-

ное время и имеет пикообразные повышения днем. 

Увеличение экскреции катехоламинов коррелирует 

с тяжестью клинических проявлений при пролапсе 

митрального клапана. Причем высокая катехолами-

немия наблюдается за счет как адреналиновой, так и 

норадреналиновой фракций. Применяя фармаколо-

гическую пробу с изопротеренолом, авторы показали, 

что гиперсиматикотония связана преимущественно 

с уменьшением числа α-адренергических рецепто-

ров; число активных β-адренергических рецепторов 

остается неизменным [29]. Другие авторы высказали 

предположение о β-адренергической гиперактив-

ности, как центральной, так и периферической [30]. 

Применение метода окклюзионной плетизмографии 

и проведение фармакологической пробы с фенилэф-

рином позволило обнаружить при синдроме пролап-

са митрального клапана вегетативную дисфункцию, 

которая характеризуется снижением парасимати-

ческого, увеличением α-адренергического тонуса и 

нормальным β-адренергическим тонусом. В основе 

симпатико-адреналовых нарушений может лежать 

аномальный синтез регуляторного протеина, стиму-

лирующего выработку гуаниновых нуклеотидов [31]. 

Локальные нарушения симпатической активности 

обнаружили F. Kishi и соавт. методом миокардиаль-

ной сцинтиграфии [32].

Обнаруживаемые вегетативные нарушения, пре-

имущественно по симпатикотоническому типу, по 

мнению большинства авторов, ответственны за мно-

гие клинические проявления синдрома пролапса 

митрального клапана. Сердцебиение, одышку, боли 

в сердце, утреннюю утомляемость, обмороки не-

посредственно связывают с повышенной симпати-

ко-адренергической активностью. Перечисленные 

симптомы, как правило, исчезают на фоне приема 

β-адреноблокаторов, седативных средств, препара-

тов, снижающих симпатический и повышающих ва-

гусный тонус, при проведении иглорефлексотерапии. 

Известно, что для лиц с гиперсимпатикотонией ха-

рактерно понижение массы тела, астеничное телос-

ложение, астеноневротические реакции, что также 

часто наблюдается у пациентов с пролапсом митраль-

ного клапана.

Примерно у 30% детей с первичным пролапсом 

может обнаруживаться ортостатическая гипотензия 

(снижение артериального давления и резкое учаще-

ние пульса в положении лежа после длительного сто-

яния), которая связана с высокой центральной и пе-

риферической β-адренергической гиперактивностью. 

Такая ортостатическая тахикардия сопровождается бо-

лями в области сердца и обмороками [33]. Ортостати-

ческая гипотензия при пролапсе митрального клапана 

может быть также связана с гиперадренергическим 

статусом, аномальной регуляцией барорецепторов, 

нарушением парасимпатического тонуса, уменьше-

нием внутрисосудистого объема, патологией ренин-

альдостерновой системы и предсердного натрийуре-

тического фактора [34]. По данным А.В. Горбаченко 

и П.М. Шалимова [35], для подростков и лиц моло-

дого возраста (n=66, средний возраст 19,2±0,8 года), 

также как для детей, характерны неадекватная 
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ортостатическая регуляция, гипервентиляционый 

синдром, функциональная миокардиальная неста-

бильность и выраженная вегетативная дисфункция. 

Основные электрокардиографические нарушения, 

обнаруживаемые при пролапсе митрального клапана 

у детей, включают изменения конечной части желу-

дочкового комплекса, нарушения сердечного ритма и 

проводимости, удлинение интервала Q—T. Аномалии 

реполяризации могут выявляться при проведении 

стандартной ЭКГ, но значительно чаще они опреде-

ляются при суточном мониторировании ЭКГ [36].

Изменения процесса реполяризации на стандарт-

ной ЭКГ регистрируются в различных отведениях, 

при этом можно выделить три типичных варианта 

[12]:

— изолированная инверсия зубцов Т в отведениях от 

конечностей — II, III, avF без смещения сегмента 

ST;

— инверсия зубцов Т в отведениях от конечностей 

и левых грудных отведениях (преимущественно 

в V
5
—V

6
) в сочетании с небольшим смещением 

сегмента ST ниже изолинии;

— инверсия зубцов Т в сочетании с подъемом сег-

мента ST.

Изолированная инверсия зубцов Т в отведениях от 

конечностей связана с особенностями расположения 

сердца («капельное» сердце, «подвешенное» сердце) 

в грудной клетке.

В состоянии покоя ST—T нарушения при инвер-

сии зубца Т в отведениях от конечностей и левых 

грудных обнаруживаются у 30% детей с синдромом 

пролабирования. Их частота возрастает в 2 раза при 

регистрации стандартной ЭКГ в ортостатическом по-

ложении.

В единичных публикациях сообщается о возник-

новении миокардиальной ишемии у детей с пролап-

сом митрального клапана [37]. Генез транзиторной 

ишемии у таких больных может быть обусловлен 

врожденными аномалиями коронарных сосудов. 

Признаки миокардиальной ишемии на ЭКГ усили-

ваются при физической нагрузке. Достоверно ус-

тановить аномалию коронарного кровообращения 

позволяют перфузионная сцинтиграфия миокарда и 

ангиография коронарных сосудов.

Эхокардиография является наиболее физиологич-

ным и высокоинформативным методом диагности-

ки пролапса митрального клапана [38]. В последние 

годы для более точной диагностики используются 

трехмерная эхокардиография в реальном масшта-

бе времени и чреспищеводная эхокардиография. По 

данным Y. Matsumura и соавт. [39], с помощью трех-

мерной эхокардиографии возможно дифференциро-

вать причину  митральной регургитации (относитель-

ная, органическая).

Эхокардиографическими критериями миксома-

тозного митрального клапана являются: 1) толщина 

створок 3 мм и более; 2) избыточная подвижность 

створок; 3) пониженная эхогенность клапана по 

сравнению с аортальным клапаном [40]. Величину 

митральной регургитации определяют по отноше-

нию максимальной площади регургитантного потока 

к площади левого предсердия (RJA/LAA) в процен-

тах. К легкой митральной недостаточности относят 

значения RJA/LAA <20%, к умеренной — от 20 до 

<40% и тяжелой — от 40% и выше [41].

Обычно митральная регургитация при пролап-

се митрального клапана наблюдается при изолиро-

ванном позднесистолическом и голосистолическом 

шуме. Величина регургитации не превышает 20% и 

достигает больших значений при глубине прогибания 

створок более 10 мм, отрыве хорд или выраженной 

дилатации атриовентрикулярного кольца.

У детей и взрослых принято выделять различные 

степени пролапса митрального клапана, выявляемые 

при эхокардиографии [42]:

 I степень — пролабирование створок митрального 

клапана на 3—6 мм;

 II степень — 6—9 мм;

 III степень — более 9 мм.

Зарубежные исследователи [43] используют шка-

лу, основанную на трех измерениях глубины проги-

бания створок в одномерном режиме и в двухмерном 

режиме по длинной оси левого желудочка и в про-

екции четырех камер. В одномерном режиме шкала 

систолического заднего движения створок (за линию 

C—D) составляет от 1 до 3 баллов: 1 балл — прогиба-

ние менее 2 мм, 2 балла — от 2 до 3 мм, 3 балла — более 

3 мм. Соответственно при двухмерном исследовании 

в проекции длинной оси 1 балл — прогибание створок 

за линию кольца менее 2 мм, 2 балла — от 2 до 3 мм и 

3 балла — более 3 мм. Аналогичным образом распре-

деляются баллы при измерении в четырехкамерной 

позиции. Общая сумма баллов может составить от 0 до 9. 

Достоверно диагноз пролапса митрального клапана 

устанавливается при сумме более 3 баллов.

Эхокардиографическую классификацию миксо-

матозной дегенерации митрального клапана предло-

жили Г.И. Сторожаков и соавт. [44]:

— миксоматозная дегенерация 0. Признаки миксо-

матозного поражения клапанного аппарата от-

сутствуют.

— Миксоматозная дегенерация I степени (мини-

мально выраженная). Небольшое утолщение 

митральных створок (от 3 до 5 мм), аркообразная 

деформация митрального отверстия в пределах 

1—2 сегментов, смыкание створок, как правило, 

не нарушено.

— Миксоматозная дегенерация II степени (умеренно 

выраженная) Значительное утолщение (5—8 мм) 

и удлинение створок, деформация контура мит-

рального отверстия на протяжении нескольких 

сегментов, имеются признаки растяжения хорд, 

Белозеров Ю.М. и соавт. Проблема пролапса митрального клапана у детей и подростков
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реже их единичные разрывы. Возможно умерен-

ное растяжение митрального кольца, нарушение 

смыкания створок.

— Миксоматозная дегенерация III степени (резко 

выраженная). Митральные створки резко утол-

щены (более 8 мм) и удлинены, отмечается мак-

симальная глубина пролабирования, имеются 

множественные разрывы хорд, значительное рас-

ширение митрального кольца; смыкание створок 

отсутствует, отмечается их значительная систоли-

ческая сепарация, возможно также многоклапан-

ное пролабирование и дилатация корня аорты.

Как показывают авторы, наличие миксоматозной 

дегенерации II—III степени всегда сопровождается 

развитием умеренной или выраженной митральной 

регургитации.

Развитие осложнений

В большинстве случаев пролапс митрального кла-

пана протекает благоприятно и лишь в 2—4% при-

водит к серьезным осложнениям [45]. С целью стра-

тификации взрослых пациентов по степени риска 

развития осложнений и рекомендуемым терапевти-

ческим мероприятиям Г.И. Сторожаков и соавт. [44] 

предлагают выделять следующие группы больных.

Группа низкого риска — наличие изолирован-

ного систолического щелчка, глубина пролапса 

менее 10 мм, миксоматозная дегенерация — 0; кли-

нические проявления отсутствуют или выражаются 

в виде синдрома психовегетативной дисфункции. 

Рекомендуется проведение рациональной психоте-

рапии, разъяснение доброкачественного характера 

сердечной патологии, санация имеющихся очагов 

инфекции, активный образ жизни с регулярными аэ-

робными нагрузками, уменьшающими выраженность 

проявлений вегетативной дисфункции. При наличии 

психовегетативных проявлений, ограничивающих 

трудоспособность, консультация психиатра, специа-

лизирующегося на лечении пограничных состояний. 

Профилактический осмотр раз в 3—5 лет, динамичес-

кое эхокардиографическое наблюдение не показано.

Группа среднего риска — наличие изолированного 

систолического щелчка, глубина пролапса более 10 мм, 

миксоматозная дегенерация I—II степени, митраль-

ная регургитация 0—I степени, возраст старше 45 лет, 

возможно наличие артериальной гипертонии, очагов 

хронической инфекции, мигрени. Рекомендуется 

проведение антибиотикопрофилактики инфекци-

онного эндокардита, прием малых доз аспирина при 

сочетании пролапса митрального клапана с миксо-

матозной дегерерацией II степени с артериальной 

гипертонией или мигренями. Необходимо динами-

ческое наблюдение, включая эхокардиографический 

контроль каждые 3—5 лет. Показано лечение сопут-

ствующей патологии (коррекция артериальной гипер-

тонии, санация очагов хронической инфекции), это 

относится также ко всем последующим группам па-

циентов с пролапсом митрального клапана.

Группа высокого риска — наличие систолического 

щелчка и позднего систолического шума, глубина про-

лапса по данным эхокардиографии более 12 мм, мик-

соматозная дегенерация II—III степени, митральная 

регургитация II—III степени, возраст старше 50 лет, 

наличие мерцательной аритмии, артериальной ги-

пертонии. Выявляется умеренное расширение полос-

тей сердца без значительного снижения показателей 

сократимости, сердечная недостаточность не выше II 

функционального класса. Рекомендуется умеренное 

ограничение физической активности (тяжелая физи-

ческая работа, участие в соревнованиях), проведение 

профилактики инфекционного эндокардита и тром-

боэмболических осложнений в соответствии с приве-

денным выше алгоритмом, консервативное лечение 

сердечной недостаточности.

Группа очень высокого риска — наличие систо-

лического щелчка и позднего систолического шума 

или изолированного систолического шума, миксо-

матозная дегенерация III степени, миксоматозная ре-

гургитация III степени, клиническая картина острой 

митральной недостаточности и эхокардиографичес-

кие признаки разрыва хорд, мерцательная аритмия, 

увеличение камер сердца, сердечная недостаточность 

III—IV функционального класса, снижение сокра-

тительной функции миокарда, транзиторные ише-

мические атаки или перенесенное острое нарушение 

мозгового кровообращения, перенесенный инфекци-

онный эндокардит или признаки текущего эндокар-

дита. Рекомендуется профилактика инфекционного 

эндокардита и тромбоэмболических осложнений, 

включая при необходимости прием непрямых ан-

тикоагулянтов, регулярное клинико-эхокардио-

графическое наблюдение. При наличии показаний 

— активное лечение инфекционного эндокардита, 

тромбоэмболических осложнений, гемодинамичес-

ких расстройств, включая хирургические методы 

(клапаносохраняющие пластические операции и про-

тезирование митрального клапана).

Основными осложнениями течения первичного 

пролапса митрального клапана у детей являются ост-

рая или хроническая митральная недостаточность, 

бактериальный эндокардит, тромбоэмболия, жизне-

угрожаемые аритмии, внезапная смерть.

Острая митральная недостаточность в детском 

возрасте наблюдается казуистически редко и в основ-

ном связана с травмой грудной клетки у больных на 

фоне миксоматозной дегенерации хорд. Она возни-

кает из-за отрыва сухожильных нитей от створок мит-

рального клапана (синдром «болтающегося» клапана 

— «floppy mitral valve»). Имеется сообщение о случае 

отрыва хорд митрального клапана у новорожденного 

ребенка, что потребовало экстренного хирургическо-

го вмешательства [46]. Частичный или полный отрыв 
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папиллярной мышцы может произойти из-за нару-

шения коронарного кровообращения, при инфаркте 

миокарда левого желудочка [47]. В 20% случаев мик-

соматозная дегенерация и отрыв сухожильных нитей 

при «болтающемся» митральном клапане сопровож-

даются отрывом сухожильных нитей трикуспидаль-

ного клапана [48].

Основным патогенетическим механизмом ост-

рой митральной недостаточности является легочная 

венозная гипертензия, возникающая из-за большо-

го объема регургитации в недостаточно растяжимое 

левое предсердие. Клиническая симптоматика обус-

ловлена внезапным развитием отека легких. Типич-

ные аускультативные проявления пролапса исчеза-

ют, наблюдаются дующий пансистолический шум, 

выраженный III тон, нередко мерцательная аритмия. 

Развиваются ортопноэ, застойные мелкопузырчатые 

хрипы в легких, клокочущее дыхание. Рентгенологи-

чески определяются кардиомегалия, дилатация лево-

го предсердия и левого желудочка, венозный застой 

в легких, картина пред- и отека легких. Подтвердить 

отрыв сухожильных нитей позволяет эхокардиогра-

фия. «Болтающаяся» створка или ее часть не имеет 

связи с подклапанными структурами, двигается хао-

тически, проникает во время систолы в полость ле-

вого предсердия; определяется большой регургитан-

тный поток (≥40%) по Допплеру.

Хроническая митральная недостаточность у 

больных с синдромом пролапса митрального клапа-

на является возрастзависимым феноменом и разви-

вается после 40-летнего возраста [49]. Митральная 

недостаточность имеет более выраженный характер 

и чаще развивается при пролапсе задней створки 

клапана [12].

Факторами риска развития «чистой» (невоспали-

тельной) митральной недостаточности при синдроме 

пролабирования по данным двухмерной эхокарди-

ографии являются дилатация левого атриовентрику-

лярного отверстия, пролапс преимущественно задней 

митральной створки, утолщенность задней митраль-

ной створки [49].

При пролапсе митрального клапана повышен 

риск ишемических инсультов, которые могут проте-

кать бессимптомно и выявляться при магнитно-ре-

зонансной томографии [50]. Частота ишемических 

инсультов у пациентов с пролапсом в 5 раз выше, 

чем в общей популяции. Ишемическим инсультам 

при пролапсе митрального клапана подвержены лица 

молодого возраста, особенно в случае сочетания про-

лапса с миксоматозной дегенерацией клапана или от-

крытым овальным окном [51].

Частота внезапной смерти при синдроме пролап-

са митрального клапана зависит от многих факто-

ров, основными из которых являются электрическая 

нестабильность миокарда при наличии синдрома уд-

линенного интервала Q—T, желудочковых аритмий, 

сопутствующая митральная недостаточность, нейро-

гуморальный дисбаланс и др. Внезапная смерть чаще 

отмечается у подростков [52]. По данным J. Bourdarias 

[53], риск внезапной смерти при отсутствии митраль-

ной регургитации — низкий, не превышает 2:10 000 

пациентов в год, в то время как при сопутствующей 

митральной регургитации увеличивается в 50—100 

раз.

В большинстве случаев внезапная смерть у боль-

ных с пролапсом носит аритмогенный генез и обус-

ловлена внезапным возникновением идиопатической 

желудочковой тахикардии (фибрилляции) на фоне 

синдрома удлиненного интервала Q—T [54] или си-

ноатриальной блокады [55]. Так, E.G. Zouridakis и 

соавт. [56] отметили большую дисперсию Q—T и J—T 

у больных с первичным пролапсом митрального кла-

пана. При этом дисперсия интервала Q—T достовер-

но коррелировала с глубиной прогибания створок и 

их толщиной.

Тактика ведения детей с первичным пролапсом 

митрального клапана различается в зависимости от 

степени выраженности пролабирования створок, 

характера вегетативных и сердечно-сосудистых из-

менений [57]. При наличии изменений процесса 

реполяризации на ЭКГ проводятся курсы лечения 

препаратами, улучшающими обменные процессы 

в миокарде (панангин, рибоксин, витаминотера-

пия, карнитин). Карнитин (отечественный препарат 

элькар или зарубежные аналоги) назначают в дозе 

50—75 мг/кг в сутки в течение 2—3 мес [12]. Кар-

нитин выполняет центральную роль в липидном и 

энергетическом обмене. Являясь кофактором бета-

окисления жирных кислот, он переносит ацильные 

соединения (жирные кислоты) через митохондри-

альные мембраны, предупреждает развитие нейро-

дистрофии миокарда, улучшает его энергетический 

обмен. 

Отмечен благоприятный эффект от применения 

коэнзима Q
10

, который значительно улучшает био-

энергетические процессы в миокарде и особенно 

эффективен при вторичной митохондриальной недо-

статочности [58]. В качестве биологически активной 

добавки коэнзим Q
10

 назначают по 1 таблетке 2 раза 

в день.

Отечественные исследователи отмечают бла-

гоприятный эффект применения оротата магния 

(магнерот) у детей в дозе 50 мг/сут в течение первой 

недели и 25 мг/сут в последующем [59]. После 6-ме-

сячного курса терапии препаратом магнерот у па-

циентов с идиопатическим пролапсом митрального 

клапана установлено значительное улучшение объек-

тивной и субъективной симптоматики с полной или 

почти полной редукцией проявлений болезни более 

чем у половины больных. На фоне лечения отмечено 

уменьшение тяжести синдрома вегетативной дисто-

нии, сосудистых, геморрагических и психопатологи-

Белозеров Ю.М. и соавт. Проблема пролапса митрального клапана у детей и подростков
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ческих расстройств, нарушений ритма сердца, уровня 

артериального давления, а также улучшение качества 

жизни пациентов. Кроме того, на фоне лечения до-

стоверно уменьшилась выраженность морфологичес-

ких маркеров дисплазии соединительной ткани [60].

Показаниями к назначению β-адреноблокаторов 

являются частые, групповые, ранние (типа R на Т) 

желудочковые экстрасистолы, особенно на фоне уд-

линения интервала Q—T и стойких реполяризацион-

ных нарушений. Суточная доза обзидана составляет 

0,5—1,0 мг на 1 кг массы тела, лечение проводится 

в течение 2—3 мес и более, после чего осуществляет-

ся постепенная отмена препарата. Редкие суправен-

трикулярные и желудочковые экстрасистолы, если 

не сочетаются с синдромом удлиненного интервала 
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