
В детской кардиологии пролапс митрального кла-
пана занимает особое место, так как, с  одной 

стороны, это наиболее изученный и частый вариант 
малых аномалий развития сердца, а с  другой сто-
роны, остаются актуальными принципы его диффе-
ренциальной диагностики, особенностей течения 
и стратификации рисков [1]. Клиническая сущность 
заболевания известна уже более века. M. Cuffer  
и M. Barbillon впервые описали «мезосистолический 
щелчок» еще в 1887 г. В 1963 г. J.B. Barlow и W.Pocock 

продемонстрировали наличие митральной регурги-
тации с помощью ангиографии у больных с синдро-
мом «шум–щелчок». Наконец, J.M. Criley и соавт. [2] 
в 1966 г. сформулировали термин «пролапс митраль-
ного клапана».

Несомненно, пролапс митрального клапана  — 
весьма распространенное «заболевание», со «слож-
ным характером». Многие обладатели дефекта о  нем 
не  знают, а  многие их тех, кто знает, дискомфорт 
не  испытывают. В  целом проблема касается 2–3% 
населения мира. Считается, что  пролапс митрального 
клапана затрагивает интересы около 7,8 млн человек 
в США и более 176 млн человек во всем мире [3]. Частота 
его диагностики увеличивается с возрастом. По послед-
ним данным, например в Турции, распространенность 
пролапса митрального клапана у детей в возрасте 5–9, 
10–13 и  14–18  лет составляет соответственно 0,9, 1,2 
и 1,6%; при этом 43,7% случаев пролапса митрального 
клапана были классическими [4]. С возрастом прогноз 
заболевания ухудшается, хотя для первичного пролапса 
митрального клапана прогноз значительно варьирует 
от абсолютно благоприятного до сопряженного с кли-
нически значимыми осложнениями: аритмиями, тром-
боэмболиями, сердечной недостаточностью и др. [5].
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Лекция посвящена роли пролапса митрального клапана у детей и подростков в популяции и формировании здоровья. Особое 
внимание уделено механизмам его формирования и эволюции критериев пролапса митрального клапана. Дано объяснение 
причин его гипердиагностики, факторам риска, а также высокой частоте осложнений. Подчеркнуты взаимосвязь данной 
патологии с  дисплазиями соединительной ткани и  неправомерность отнесения порока к  группе малых аномалий сердца. 
Первичный пролапс митрального клапана — самостоятельное заболевание. Нет доказанных оснований, чтобы считать его 
маркером или «принадлежностью» системной дисфункции соединительной ткани. Представлен алгоритм современной так-
тики лечения и профилактики пролапса митрального клапана для современной педиатрической практики.
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Как клапанная аномалия пролапс митрального кла-
пана характеризуется фибромиксоматозными измене-
ниями в ткани митральной створки с сильным смеще-
нием одной или  обеих створок за  линию фиброзного 
кольца в  левое предсердие во  время систолы желу-
дочков и  регургитацией различной степени выражен-
ности. Под  регургитацией понимается заброс крови 
в  левое предсердие во  время систолы. Нормальная 
функция митрального клапана обеспечивается син-
хронной работой всех его анатомических компонентов. 
В основе пролапса митрального клапана лежат измене-
ния фиброзного кольца, створок митрального клапана 
и  прикрепляющихся к  ним хорд, дисфункция папил-
лярных мышц, нарушения сократимости миокарда 
левого желудочка. Истинная патология сопровождается 
дегенерацией створок митрального клапана вследствие 
фиброэластического дефицита [6].

Выделяют первичный (врожденный, идиопати-
ческий) и  вторичный пролапс митрального клапана 
[7, 8]. Первичный вариант связан с  генетически 
детерминированными миксоматозными изменени-
ями клапанного аппарата сердца и  дефектами син-
теза коллагена, приводящими к «слабости» соедини-
тельной ткани створок митрального клапана.

При вторичных формах пролапса митрального 
клапана пролабирование развивается на фоне заболе-
ваний сердца, вызывающих нарушение сократимости 
миокарда левого желудочка локального или  диффуз-
ного характера, дисфункцию или отрыв папиллярных 
мышц (миокардит, ревматизм, гипертрофическая кар-
диомиопатия и др.), воронкообразной грудной клетки, 
диффузных болезней соединительной ткани, врожден-
ного порока сердца и др. На их долю приходится 0,5–
2% случаев митрального пролабирования. Пролапс 
митрального клапана может встречаться при моноген-
ных дефектах соединительной ткани, таких как  син-
дромы Марфана, Лоеса–Дитца, Элерса–Данло, 
MASS-фенотип, несовершенный остеогенез, эласти-
ческая псевдоксантома. Если учитывать моногенные 
синдромы, то пролапс митрального клапана наиболее 
часто наблюдается при  синдроме Марфана  — у  75% 
больных (более тяжелые варианты с  миксоматозом 
клапанов — у 28%) [9]. Распространенность пролапса 
митрального клапана у  больных с  синдром Элерса–
Данло значительно ниже — 6%. При вторичных фор-
мах происходит смещение митральных створок в сто-
рону левого предсердия в  связи с  диспропорциями 
между размерами левого желудочка и створок клапана.

Актуальность и  возможности диагностики. Диаг- 
ноз пролапса митрального клапана выставляется 
при наличии аускультативных и эхографических при-
знаков. Аускультативные признаки (изолированные 
щелчки [клики], сочетание щелчков с  позднесисто-
лическим шумом, изолированный позднесистоли-
ческий шум), которые выявляются в  не  более чем 
половине случаев, требуют обязательного инстру-
ментального подтверждения.

Эхокардиография в  М-режиме, внедренная 
в  практику в  70-е годы прошлого века, позволила 
визуализировать митральный клапан и  выявлять 
дисфункцию закрытия его створок. Процесс регур-
гитации на  клапане определялся по  шуму и  с  помо-
щью допплерографии. Оценка техники визуализации 
показала, что  существует зависимость глубины про-
гибания створок в момент исследования в М-режиме 
от  положения датчика. Когда считали пролапсом 
прогиб 3 мм или  5 мм и  т.д., то  частота пролапса 
митрального клапана колебалась в больших пределах. 
Появление двухмерной эхокардиографии еще более 
усугубило проблему. Количество пролапсов митраль-
ного клапана увеличилось в несколько раз и доходило 
до  20–35% случаев у  обследованных детей в  попу-
ляции. Отсюда понятие «пролапс митрального кла-
пана как эхокардиографическая болезнь» — ситуация 
ошибочной диагностики митрального пролабирова-
ния, а  отношение к  пролапсу митрального клапана 
как  заболеванию/состоянию претерпело существен-
ные изменения в связи с внедрением ультразвуковых 
приборов последних поколений.

Причина гипердиагностики кроется в  том, 
что  для  данной патологии сердца нельзя применять 
принцип четырехкамерной проекции. С  конца 90-х 
годов XX века изменилось определение нормальной 
анатомии структур митрального клапана. Было уста-
новлено, что митральное кольцо на самом деле имеет 
седловидную форму. Следовательно, в  переднезад-
ней оси митральное кольцо выгнуто вверх, тогда 
как  медиально-латеральное кольцо вогнуто вниз. 
Эта митральная геометрия создает возможность того, 
что  в  ультразвуковой четырехкамерной проекции 
нормальные створки могут казаться «разорвавшими» 
кольцевую плоскость (создавая видимость пролапса).

Анатомически согласно номенклатуре Карпен-
тье заднюю и  переднюю створки митрального кла-
пана делят на 3 секции: задняя створка представлена 
латеральным (P1), средним (P2) и  медиальным (P3) 
гребешками; передняя створка — латеральным (A1), 
средним (A2) и  медиальным гребешками. В  боль-
шинстве случаев пролапс затрагивает задний средний 
гребешок, который легко идентифицируется на изо-
бражениях по  длинной оси при  эхокардиографии. 
Однако задний латеральный гребешок (P1) не виден 
четко на  изображениях по  длинной оси, но  лучше 
всего визуализируется на апикальной четырехкамер-
ной проекции. Смещение верхней створки в четырех-
камерной проекции нельзя рассматривать как  при-
знак пролапса. Таким образом, трансторакальная 
эхокардиография может подтвердить диагноз про-
лапса митрального клапана, но не может исключить 
выпадение всех гребешков.

Пролапс митрального клапана трактуется 
как систолическое выбухание одной или обеих ство-
рок митрального клапана не  менее 2 мм над  пло-
скостью митрального кольца при  обязательной 
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регистрации по  длинной оси сердца (доказано, 
что  прогибание <2 мм не  сопровождается утолще-
нием створок, регургитацией и  другими нарушени-
ями функции клапана) в  сочетании с  утолщением 
створок митрального клапана в  диастолу в  их сред-
ней части (при классическом варианте 5 мм и более, 
в  «неклассическом» варианте  — менее 5 мм). Таким 
образом, в  современном определении пролапса 
митрального клапана оговариваются как анатомиче-
ские критерии, так и  технические моменты проце-
дуры исследования [10, 11].

Последние выводы, основанные на  применении 
двумерной чреспищеводной эхокардиографии и  осо-
бенно магнитно-резонансной томографии сердца 
(кардиомагнитный резонанс), подтвердили целе-
сообразность более строгих критериев для  диагно-
стики пролапса митрального клапана с  помощью 
2D-эхокардиографии. В качестве «золотого стандарта» 
(100% чувствительность и  специфичность) и  неин-
вазивного метода визуализации было бы  логично 
использование магнитно-резонансной томографии, 
но  этот метод дорогой и  еще не  скоро будет повсе-
местно внедрен в практику детской кардиологической 
службы. Тем более в качестве массового скрининга.

Профессор кафедры госпитальной педиатрии 
РНИМУ им.  Н.И.  Пирогова Александр Сергеевич 
Шарыкин, суммируя данные ультразвуковых иссле-
дований сердца в  ряде крупных организаций здра-
воохранения Москвы, показал, что  некорректная 
диагностика порока сохраняется до  последнего вре-
мени [12]. Так, среди поступивших в  Тушинскую 
детскую больницу 29 пациентов с  направляющим 
диагнозом пролапс митрального клапана диагноз 
был подтвержден только у  2. У  детей с  неподтверж-
денным диагнозом пролапса митрального клапана 
в 10,3% случаев выявлена другая структурная патоло-
гия сердца: открытое овальное окно, коронарно-ле-
гочная фистула, двустворчатый аортальный клапан. 
У  оставшихся гемодинамически значимой патоло-
гии выявлено не было. Истинный пролапс митраль-
ного клапана с учетом новых критериев подтвержда-
ется редко. Отношение истинный/ложный диагноз 
составляет до последнего времени в среднем 1:10.

Гипердиагностика пролапса митрального клапана 
и  постановка несуществующего диагноза запускает 
цепь ошибок с  неправильным информированием 
родителей ребенка, присвоением ему несоответству-
ющей группы здоровья, постановкой на  диспансер-
ный учет, ограничением физических нагрузок и др.

Первичный пролапс митрального клапана. Вари-
ант порока, для  которого согласованы международ-
ные критерии диагностики (код I34.1 по  МКБ-10), 
включающие определенные морфологические изме-
нения кольца, створок и  подклапанного аппарата, 
избыточность створки/створок, а также клинической 
симптоматикой. Первичный пролапс митрального 
клапана может быть как бессимптомным, так и кли-

нически манифестным. Симптоматика первичного 
пролапса митрального клапана представлена комби-
нацией следующих синдромов:

•  нарушения внутрисердечной и  общей гемоди-
намики;

•  проявления вегетативно-сосудистой дистонии;
•  иные (внеклапанные) проявления «слабости» 

соединительной ткани.
Эта клиническая триада отличает первичный 

пролапс митрального клапана от  других вариантов 
митрального пролабирования. Степень выраженно-
сти каждого из указанных компонентов значительно 
варьирует.

Гистологически створки митрального клапана 
при  пролабировании затронуты миксоматозной деге-
нерацией. Ведущая роль в механизмах возникновения 
первичного пролапса митрального клапана отводится 
трансформирующему бета-фактору роста (TGF-β)  — 
белку, который активирует рост фибробластов и регу-
лирует формирование и  деградацию экстрацел-
люлярного матрикса. Нарушенный фибриллогенез 
внеклеточного матрикса обусловливает миксомато-
зную инфильтрацию створок митрального клапана, 
дефицит фиброэластических волокон, изменение кол-
лагена, аккумуляцию мукополисахаридов.

Миксоматозная дегенерация сопровождается рас-
ширением среднего губчатого слоя клапана (в резуль-
тате накопления протеогликанов), структурными 
изменениями коллагена во  всех компонентах ство-
рок и  структурно аномальными хордами. Активиро-
ванные миофибробласты характеризуются экспрес-
сией виментина и  альфа-гладкомышечного актина, 
но  не  SM1 или  SM2 (маркеры дифференцированных 
гладкомышечных клеток) [13]. Активированные мио-
фибробласты ответственны за  повышение концен-
трации ряда протеолитических ферментов, которые 
разлагают коллаген и эластин со скоростью, превыша-
ющей их воспроизводство [14]. В  ткани миксоматоз-
ного клапана, кроме того, обнаружены клетки, окра-
шенные на пангематопоэтический маркер CD45+. Это 
фиброциты, способные как  секретировать матрикс, 
так и  разрушать коллаген и  эластин. Начавшийся 
процесс постепенно ведет к  увеличению площади 
и длины ткани митрального клапана и прогрессирует 
с  течением десятилетий, вызывая утолщение створок 
анатомически и увеличивая пролапс в левое предсер-
дие за пределы митрального кольца в систолу, форми-
руя основу митральной регургитации [15, 16].

Исследования, выполненные в  последние годы, 
выявили генетическую и  фенотипическую гете-
рогенность синдрома пролапса митрального кла-
пана. Выделены 3 наследуемые по  доминантному 
типу формы синдрома пролапса митрального кла-
пана; локализация генов 16p12.1–p11.2, 11p15.4  
(ген DCHS1), 13q32.1 (ген DZIP1). Обнаружен локус 
на Х хромосоме (Xq28), который обусловливает ред-
кую форму пролапса митрального клапана, обозна-
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чаемую «Х-сцепленная миксоматозная клапанная 
дистрофия». Такая генетическая гетерогенность 
синдрома обусловливает широкий спектр клиниче-
ских проявлений, характерный для первичного про-
лапса митрального клапана, в том числе в возрастном 
аспекте [17, 18]. Различные мутации перечисленных 
генов приводят к  неполноценному функциониро-
ванию соединительной ткани, в  частности фибрил-
лина, эластина, коллагена I и III типов.

Поиск генов, причастных к развитию митрального 
пролапса, продолжается. Считается, что  их полная 
идентификация создаст предпосылки для скрининго-
вого обследования пациентов, у которых отсутствуют 
симптомы, но есть риск развития митральной регурги-
тации. Однако при  всей их привлекательности моле-
кулярно-генетические методы исследования нельзя 
отнести к доступным. В России молекулярно-генети-
ческие исследования в области изучения наследствен-
ных аспектов пролапса митрального клапана носят 
единичный характер. Неслучайно существующие 
рекомендации приоритет в  диагностике первичного 
пролапса митрального клапана оставляют за комбина-
цией клинических и ультразвуковых данных.

Молекулярная биология клапанных изменений 
при  пролапсе митрального клапан. Знание нор-
мального развития сердечного клапана составляет 
ключ к  пониманию функционирования клапана 
при  пролапсе. Раннее разделение сердечной трубки 
на  отдельные камеры достигается за  счет регионар-
ного набухания внеклеточного матрикса, известного 
как  сердечные подушки, которые образуют первич-
ные клапаны. Взаимная передача сигналов между 
слоями эндокардиальных и  миокардиальных кле-
ток в  сердечной подушке (частично опосредована 
TGF-β) индуцирует трансформацию эндотелиальных 
клеток (VEC) в интерстициальные или мезенхималь-
ные клетки (VIC). Sox9 представляет собой фактор 
транскрипции, активируемый в  случае, когда эндо-
телиальные клетки подвергаются мезенхимальному 
воздействию. Мезенхимные клетки с  дефицитом 
Sox9 не  могут экспрессировать ErbB3  — фермент, 
необходимый для  пролиферации клеток сердечной 
подушки. Затем мезенхимальные клетки мигри-
руют в  сердечные подушки и  дифференцируются 
в фиброзную ткань клапанов [19].

Пролапс митрального клапан и  наследствен-
ные нарушения соединительной ткани. Основываясь 
на «континууме переходных состояний», отечествен-
ные педиатры выделяют понятие недифференциро-
ванных дисплазий соединительной ткани, лежащей 
в основе пролапса митрального клапана [1, 20]. Если 
речь не идет об определенных генетических синдро-
мах, то зарубежные исследователи данную проблему 
практически игнорируют.

Дискуссии на  тему соединительнотканных дис-
плазий в  отечественной педиатрии в  целом отра-
жают неизбежный системный подход перед вычлене-

нием конкретной патологии [21]. Некоторые ученые 
даже рассматривают пролапс митрального клапана 
как маркер такой дисплазии. Хотя обращаем внима-
ние, что  обнаружение у  ребенка пролапса митраль-
ного клапана вовсе не  гарантирует наличие у  него 
какого-либо из многочисленных синдромов диспла-
зии. Да и нельзя говорить, что у ребенка с пролапсом 
митрального клапана обязательно наличие обще-
принятых внешних признаков системной дисплазии 
соединительной ткани: астеническое телосложение, 
плоскостопие, повышенная лабильность суставов, 
поражения других клапанов сердца и т.д.

Как отмечают признанные авторитеты в вопросах 
диагностики и лечения детей с дисплазией соедини-
тельной ткани, профессора Э.А. Юрьева, В.С. Сухо-
руков и  др., нарушение кислородтранспортной 
функции эритроцитов в  сочетании с  хроническим 
окислительным стрессом обусловливает структур-
но-функциональные нарушения во  многих тканях 
и  органах, в  первую очередь в  сердечно-сосудистой 
системе [22]. Различные диспластические фенотипы, 
обнаруживаемые у пациентов, могут быть вариантом 
нормы или  доклинической формой настоящей син-
дромальной патологии.

По существующей международной трактовке 
пролапс митрального клапана — это дегенеративные 
(диспластические) изменения клапана, а  не  сердца. 
Как  патология сердца некоторые формулировки 
потеряли свое значение: практически не  употребля-
ется аббревиатура МАSS (в  OMIMе употребляется 
как  один из  фенотипов, обусловленных мутациями 
гена FBN1), исключены из  малых аномалий сердца 
дополнительные (ложные) хорды, которые уже 
не  рассматривают как  источник аритмий, в  новых 
Гентских критериях пересмотрены фенотипические 
признаки синдрома Марфана. Между тем при  том 
же синдроме Марфана с  возрастом наблюдают про-
грессирование тяжести сопутствующих заболеваний. 
В  любом случае необходим генетический анализ, 
чтобы не  пропустить возможность нозологической 
верификации существующего заболевания.

Истоки возникновения пролапса митрального кла-
пана находят в эмбриогенезе в форме эмбрио- и фето-
патий. Формирование сердца  — сложный процесс 
с  участием различных эмбриональных зачатков. Так, 
дуга аорты «складывается» из  трех разных жаберных 
дуг, миокард желудочков имеет несколько разнона-
правленных слоев. В этих условиях даже незначитель-
ные внешние воздействия могут приводить к большой 
дисперсии в  формировании структур сердца, в  том 
числе врожденных пороков, выраженных в разной сте-
пени. Накоплению отклонений способствуют наслед-
ственные нарушения соединительной ткани.

Переходу пролапса митрального клапана в  разряд 
«заболевания» способствуют разные факторы. Так, 
у пациентов с первичным пролапсом митрального кла-
пана в  рамках скрининговой оценки выраженности 
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нарушений адгезивной функции эндотелия выявлен 
повышенный уровень циркулирующих в  крови Е-се-
лектина, ICAM-1 и  VCAM-1  — явное свидетельство 
субклинической дисфункции эндотелия. Надо пони-
мать, что нарушение функции эндотелия при пролапсе 
митрального клапана создает дополнительные риски 
возникновения гемодинамических расстройств [23].

Хотя генетическая предрасположенность к разви-
тию пролапса митрального клапана может иметься 
при  рождении, у  новорожденных он  не  обнаружи-
вается. Процессы функционального созревания 
митрального и трикуспидального клапанов занимают 
время. При  наличии генных дефектов, ответствен-
ных за дефекты фибриллина и коллагена, высок риск 
появления пролапса митрального клапана. У  лиц 
с  артериальной гипертензией постоянная нагрузка 
на створки высоким давлением, развиваемым левым 
желудочком, может привести к их удлинению, утол-
щению, дегенерации с  развитием дисфункции 
митрального клапана и  появлением пролапса. Это 
объясняет то, что  основные проблемы, связанные 
с проявлением пролапса митрального клапана (отрыв 
хорд, некомпетентность клапана) фиксируют преи-
мущественно у лиц старше 40 лет.

Пролапс митрального клапана и  малые аномалии 
сердца. Благодаря широкому внедрению в  медицин-
скую практику метода эхокардиографии, появилась 
возможность диагностики малых аномалий сердца. 
Однако отношение к  малым аномалиям сердца 
остается неоднозначным: от  полного неприятия 
как «инструментальной болезни» до состояния, несу-
щего в себе потенциальную угрозу здоровью и жизни 
больного. Принимая во внимание значительную рас-
пространенность и в большинстве случаев благопри-
ятное течение и прогноз, многие клиницисты вообще 
рассматривают малые аномалии сердца, в том числе 
пролапс митрального клапана, как  вариант нормы, 
а не как патологическое состояние.

Пограничная степень пролабирования, отсутствие 
миксоматозного утолщения створок, гемодинамиче-
ски значимой митральной регургитации и семейного 
анамнеза позволяют рассматривать пролапс митраль-
ного клапана как вариант нормы, преходящий зави-
симый от возраста феномен, т.е. как малую аномалию 
сердца. Именно такие случаи митрального пролаби-
рования наиболее часто встречаются в  педиатриче-
ской практике, особенно у  подростков, субтильных 
юношей и  девушек, создавая впечатление о  чрезвы-
чайной распространенности пролапса митрального 
клапана в популяции.

К числу «невинных» случаев пролапса митраль-
ного клапана относят также врожденные микроанома-
лии архитектуры митрального комплекса, асинергию 
сокращения и  расслабления миокарда, нарушение 
иннервации клапанов и др. Отдельно отметим случаи 
неглубокого, проходящего с  возрастом бессимптом-
ного пролабирования, возникающие в  пубертатном 

периоде. Как результат гетерогенного развития отдель-
ных элементов клапанного митрального комплекса 
и их неполным функциональным соответствием друг 
другу. При этом площадь хордально-створчатого аппа-
рата оказывается избыточной, как бы заготовка впрок. 
По  окончании периода полового созревания по  мере 
увеличения объема и  массы миокарда левого желу-
дочка указанное несоответствие частично нивелиру-
ется (у женщин в меньшей степени, чем у мужчин).

Сложности существуют, так как вычленить среди 
лиц с  пролапсом митрального клапана абсолютно 
здоровых трудно. Отдельные эпизоды серьезных 
осложнений при  отсутствии, казалось бы, видимых 
предпосылок тому свидетельство.

Понятия «нормальных вариаций» или «отклонений 
от нормального анатомического строения» не обосно-
ваны доказательными исследованиями. Все перечис-
ляемые в  малые аномалии структуры всегда имеются 
в  сердце. Трабекулярные узоры желудочков так же 
индивидуальны, как  папиллярные узоры у  человека, 
а многообразие мелких различий между сердцами бес-
конечно. Референсные значения различных структур 
сердца представляют собой статистические показа-
тели в  определенных популяциях, которые оценива-
ются по центильной шкале или с помощью z-фактора. 
Попадание в  какой-либо центильный коридор озна-
чает только, что наличие данного размера встретится 
в популяции с вероятностью, равной этому центилю. 
В связи с этим странно выглядят заключения о «погра-
нично узкой» или «погранично широкой» аорте. Либо 
есть стеноз аорты, либо его нет; либо есть аневризма 
аорты, либо ее нет! Данных о самопроизвольном пере-
ходе каких-либо малых аномалий сердца в гемодина-
мически значимые патологии нет.

Прогностические характеристики регистрации 
«патологии» определяются только наличием нару-
шений кровообращения, а  не  от  выхода за  центиль-
ные коридоры, наличия или  отсутствия недиффе-
ренцированных дисплазий соединительной ткани. 
Определенная выпуклость митральных створок  — 
их нормальное состояние. Оценивать выпуклости 
митрального пролабирования как  «пролапс, явля-
ющийся нормой», что  иногда звучит в  нашей науч-
ной литературе, нет оснований. Претензии касаются 
использования терминов «небольшой» или  «боль-
шой». Описания пролапса митрального клапана, 
которые позволяют относить его к малым аномалиям 
сердца, как  правило, отражают неправильную трак-
товку данных эхокардиографии и слабые представле-
ния об анатомии клапана.

Синдром пролапса митрального клапана и нейроцир-
куляторная дистония. Кажущаяся легкость диагностики 
привела в свое время к лавинообразному нарастанию 
числа больных с  пролапсом митрального клапана. 
При этом многие исследователи связывали с дисфунк-
цией митрального клапана ряд клинических симпто-
мов, типичных для нарушений функции вегетативной 
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нервной системы  — сердцебиения, кардиалгии, 
нестабильность артериального давления, обмороки, 
тревожность, панические атаки, вегетативные кризы, 
гипервентиляционный и  астенический синдромы, 
утомляемость и  др. Это явные признаки нейроцир-
куляторной дистонии или  по  зарубежной термино-
логии дисавтономия. Для  объяснения распростра-
ненности вегетативной дисфункции при  пролапсе 
митрального клапана предложено немало гипотез, 
в числе которых врожденные изменения перинервия, 
системный дефект биологических мембран, пери-
натальное поражение гипоталамических структур, 
наконец, последняя версия о патогенетической роли 
дефицита магния.

Несколько слов о  таком понятии, как  «синдром 
пролапса митрального клапана» (или  дисавтоно-
мии). Есть даже сайт для  помощи пациентам с  дан-
ным синдромом, группа в  Facebook (https://ru-ru.
facebook. com/groups/ 263939506962833). Наиболее 
частыми проявлениями синдрома автономной дис-
функции служат тревога, панические атаки, аритмии, 
плохая переносимость физической нагрузки, сердце-
биение, атипичная боль в грудной клетке, усталость, 
обморок или  предобморочное состояние, психонев-
рологические симптомы. Ранее эти симптомы расце-
нивались как проявления самого пролапса митраль-
ного клапана и  использовался термин «синдром 
пролапса митрального клапана».

В настоящее время можно констатировать, что «син-
дром пролапса митрального клапана» (дисавтономии) 
не  служит полноценным основанием для  постановки 
диагноза пролапса митрального клапана, а лишь пока-
занием к  направлению пациента на  квалифицирован-
ное эхокардиографическое исследование. Контроли-
руемые исследования подтверждают, что  указанные 
симптомы, как  правило, отсутствуют у  большинства 
пациентов с  истинным пролапсом митрального кла-
пана, т.е. ассоциации пролапса митрального клапана 
с этими симптомами не выявлено [24].

Осложнения. Пролапс митрального клапана 
обычно имеет доброкачественный характер, но могут 
возникать осложнения: выраженная регургитация, 
аритмия, легочная гипертензия, инфекционный 
эндокардит, разрыв хорд и внезапная смерть. На фоне 
внедрения более строгих диагностических критериев 
пролапса митрального клапана количество осложне-
ний у взрослых уменьшилось в 4–10 раз.

Регургитация. Поскольку исходы пролапса 
митрального клапана определяются степенью нару-
шения внутрисердечной гемодинамики, то  ведущим 
параметром выступает выраженность митральной 
регургитации. Частота развития выраженной регур-
гитации при  пролапсе митрального клапана, оце-
ненной в ходе допплерографии, составляет в среднем 
3–5%. Показатели лабильны и  степень регургита-
ции может значительно меняться в разных условиях, 
особенно при  повышении артериального давления, 

увеличении притока крови к левому желудочку, сни-
жении сократимости миокарда.

Предположение, что  большая глубина пролапса 
может сопровождаться более выраженной регурги-
тацией, подтверждения не  нашло. Решающим фак-
тором величины регургитации является степень 
расхождения створок/степень нарушения их коап-
тации, наличие миксоматоза клапана [8]. Классиче-
ское деление пролапса по  степени потеряло смысл, 
так  как  нет корреляции между этим показателем 
и  степенью регургитации/прогнозом заболевания. 
Высокая изменчивость степени пролапса возможна 
в течение нескольких часов.

Гемодинамические последствия недостаточности 
клапана хорошо известны. Так как  отверстие регур-
гитации функционирует одновременно с  аорталь-
ным клапаном, суммарное сопротивление выбросу 
из  левого желудочка снижается. Возникает пере-
грузка объемом левого предсердия, а  в  дальней-
шем  — и  желудочка, которая сопровождается ком-
пенсаторным усилением его работы. Эффективный 
антеградный выброс в  большой круг кровообраще-
ния снижен, так как значительная часть крови одно-
временно уходит в левое предсердие.

По мере существования значительной хронической 
регургитации напряжение в  стенке левого желудочка 
прогрессирует, формируется эксцентрическая гипер-
трофия, растет давление в  левом предсердии. Дилата-
ция желудочка сопровождается увеличением диаме-
тра клапанного кольца, формируется порочный круг: 
митральная регургитация стимулирует митральную 
регургитацию. На определенном этапе, обычно у взрос-
лых начинают развиваться застойные явления в малом 
круге кровообращения и сердечная недостаточность.

Аритмии. Основные электрокардиографические 
нарушения, обнаруживаемые при пролапсе митраль-
ного клапана у детей, включают изменения конечной 
части желудочкового комплекса, нарушения ритма 
сердца и  проводимости, удлинение интервала Q–Т. 
Аномалии реполяризации выявляются при стандарт-
ной электрокардиографии, но  значительно чаще  — 
при  суточном мониторировании электрокардио-
граммы.

Одна из  основных проблем, которую связывают 
с пролапсом митрального клапана, их проаритмиче-
ский характер. Наиболее вероятным триггером арит-
мий служит развитие фиброза папиллярных мышц. 
Считается также, что  с  генезом аритмий связан 
не пролапс митрального клапана как таковой, а при-
крепления митрального кольца на  значительном 
расстоянии от  миокарда свободной стенки левого 
желудочка (mitral annular disjunction  — MAD). Такая 
аномалия, по-видимому, приводит к «закручиванию» 
митрального кольца во  время систолы с  парадок-
сальным увеличением его диаметра, растяжением 
миокарда стенки и папиллярной мышцы, развитием 
электрической нестабильности и  фиброза. Однако 

132

РОССИЙСКИЙ ВЕСТНИК ПЕРИНАТОЛОГИИ И ПЕДИАТРИИ, 2022; 67:(4)
ROSSIYSKIY VESTNIK PERINATOLOGII I PEDIATRII, 2022; 67:(4)

В ПОМОЩЬ ПРАКТИЧЕСКОМУ ВРАЧУ



есть одно «но»: для MAD не всегда характерно соче-
тание с  пролапсом митрального клапана [10]. Лече-
ние подобных состояний требует медикаментозной 
терапии, применения аблации, при наличии соответ-
ствующих показаний  — имплантации кардиоверте-
ра-дефибриллятора.

Инфекционный эндокардит. Считается, что  неиз-
мененный митральный клапан резистентен к  боль-
шинству микроорганизмов, однако турбулентные 
потоки крови, возникающие при  регургитации, 
могут повреждать его и  вызывать реакцию со сто-
роны субэндотелиального коллагена. Последую-
щие отложения фибрина и  тромбоцитов приводят 
к  образованию тромбов, благоприятствуя адгезии 
и размножению бактерий при наличии бактериемии. 
У больных с пролапсом митрального клапана инфек-
ционный эндокардит встретился в  1,1% случаев 
(86,6 случая на  100 тыс. пациенто-лет), что  чаще, 
чем в популяции (6 случая на 100 тыс. пациенто-лет; 
р<0,001) [25]. Инфекционный эндокардит развивался 
только при  выраженной регургитации и  не  опреде-
лялся ни в одном случае без регургитации.

Среди дополнительных факторов риска развития 
инфекционного эндокардита можно указать на инфек-
цию и повреждения в полости рта. Имеют значение ден-
тальные процедуры и манипуляции в пределах 60 дней 
до клинических проявлений эндокардита [26]. В связи 
с опасностью возникновения бактериемии в таких слу-
чаях обязательна профилактика в виде антибиотикоте-
рапии. При диагностике заболевания следует помнить, 
что  первичный инфекционный процесс может быть 
причиной разрушения исходно здорового клапана 
и  возникновения его недостаточности, а  не  осложне-
нием пролапса митрального клапана.

Легочная гипертензия — следствие повышения дав-
ления в  левом предсердии из-за выраженной регур-
гитации при пролапсе митрального клапана. Частота 
развития легочной гипертензии (>50 мм рт.ст.) среди 
пациентов с  молотящей створкой (т.е. патологией 
с  определенной морфологией, сопоставимой в  раз-
ных центрах) составляет 25%. Речь, правда, идет 
о пожилых пациентах.

Инсульт. Частота развития ишемических инсуль-
тов у  пациентов с  пролапсом митрального клапана 
в  5 раз выше, чем в  общей популяции. Инсульт 
может протекать бессимптомно и выявляться только 
при  магнитно-резонансной томографии. Ишемиче-
ским инсультам при  пролапсе митрального клапана 
подвержены лица молодого возраста.

Внезапная смерть. Частота внезапной смерти 
при  пролапсе митрального клапана зависит от  мно-
гих факторов, основные из которых — электрическая 
нестабильность миокарда при  наличии синдрома 
удлиненного интервала Q–T, желудочковые аритмии, 
синоатриальная блокада, сопутствующая митраль-
ная недостаточность, нейрогуморальный дисбаланс 
и  др. Риск внезапной смерти в  отсутствие митраль-

ной регургитации  — низкий, но  при  сопутствующей 
митральной регургитации увеличивается в 50–100 раз. 
Внезапная смерть отмечается и у подростков, причина 
часто остается неясной, поэтому используется термин 
«идиопатическая фибрилляция желудочков» [27].

Что касается внезапной смерти при  пролапсе 
митрального клапана и связи с фатальными желудоч-
ковыми аритмиями, то  ситуация остается недоста-
точно доказанной. При  аутопсии у  лиц с  внезапной 
смертью Европейская ассоциация сердечно-сосуди-
стых патологов (Association for European Cardiovascu-
lar Pathology) рекомендует обращать внимание только 
на  пролапс митрального клапана, сопровождае-
мый дилатацией левого предсердия и/или фибро-
зом левого желудочка, или острым разрывом хорды/
папиллярной мышцы [28]. В остальных случаях про-
лапс митрального клапана как  причина смерти счи-
тается маловероятной.

Лечение. Детям с  пролапсом митрального кла-
пана без  миксоматозного утолщения створок нет 
необходимости в  специальных назначениях и  огра-
ничении физической активности. В  большинстве 
случаев пролапс митрального клапана у  пациентов 
без симптомов, гемодинамически значимой митраль-
ной регургитации и  сочетанных заболеваний (арит-
мии, артериальной гипертензии и  др.) имеет благо
приятное течение, требуется лишь динамическое 
наблюдение в отсутствие медикаментозной терапии.

Тем не  менее дети нуждаются в  достаточно 
детальном и  многостороннем обследовании. 
Они  вынуждены, иногда избыточно, проходить 
обследование у  различных специалистов и  в  мало-
специализированных центрах. В ряде случаев диагноз 
пролапса митрального клапана служит основанием 
для направления на госпитализацию.

Реальные возможности патогенетической терапии 
первичного пролапса митрального клапана пока весьма 
скромные. Из относительно широко внедренных в кли-
ническую практику способов лечения выделим при-
менение препаратов магния. Обоснованием их при-
менения служит представление о первичном пролапсе 
митрального клапана как  клинической форме генети-
чески обусловленного магниевого дефицита. Известно, 
что в условиях недостатка ионов магния синтез белков 
соединительной ткани замедляется, а активность фер-
ментов, участвующих в  разрушении коллагена и  эла-
стина, напротив, увеличивается. Иными словами, 
в условиях дефицита магния соединительная ткань раз-
рушается быстрее, чем синтезируется.

Существует принципиальная возможность устра-
нения характерной кардиальной симптоматики и уль-
тразвуковых проявлений пролапса митрального кла-
пана под  влиянием препаратов магния. Препараты 
магния рекомендованы при  наличии выраженных 
симптомов автономной дисфункцией. Шестимесяч-
ный курс терапии препаратом оротат магния у детей 
в дозе 50 мг/сут в течение первой недели и 25 мг/сут 
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в последующие недели приводил к редукции клини-
ческой симптоматики, уменьшению глубины про-
лабирования и  степени миксоматозной дегенерации 
клапанных створок [29]. Эффективность лечения 
препаратами магния выше у  пациентов на  фоне 
недифференцированных дисплазий соединительной 
ткани. Напомним, что  препараты магния широко 
применяются при многих заболеваниях сердечно-со-
судистой системы: при  артериальной гипертензии, 
нарушении ритма сердца, ишемической болезни 
сердца, сердечной недостаточности. Борьба с  дефи-
цитом магния — общенациональная проблема [30].

Наряду с  препаратами магния, на  роль средств 
патогенетического лечения первичного пролапса 
митрального клапана также могут претендовать вита-
мины, иные микро- и макроэлементы, анаболики — 
препараты, имеющие отношение к  метаболизму 
соединительной ткани и способные повлиять на био-
химические механизмы, лежащие в основе миксома-
тозной дегенерации створки и  ее пролабирования. 
Все они в той или иной комбинации находят приме-
нение в  комплексной терапии первичного пролапса 
митрального клапана.

У детей с пролапсом митрального клапана нередко 
диагностируют сочетание с  синдромом хронической 
усталости. Проба с  карнитином служит индикатором 
недостаточности трофотропных механизмов в  регу-
ляции деятельности сердца. Энерготропная терапия 
карнитином становится важным звеном коррекции 
обменных нарушений в  миокарде, особенно на  фоне 
дисплазии соединительной ткани. Карнитин назна-
чают в дозе 50–75 мг/кг/сут в течение 2–3 мес. Поло-
жительный эффект от терапии подтверждает большую 
роль вторичной митохондриальной недостаточности 
в патогенезе соединительнотканной дисплазии.

При наличии изменений процесса реполяриза-
ции на  электрокардиограмме проводят курсы мета-
болическими препаратами, улучшающими обменные 
процессы в  миокарде: панангин, рибоксин, витами-
нотерапия, витамин В

6
 и др. Коэнзим Q

10
 улучшает био-

энергетические процессы в  миокарде и  эффективен 
при  вторичной митохондриальной недостаточности. 
В  качестве биологически активной добавки коэнзим 
Q10 назначают по 1 таблетке 2 раза в день детям с 12 лет.

Я.А. Медражевская и  соавт. [31] продемонстри-
ровали эффективность терапевтической программы 
лечения нарушений ритма у подростков с пролапсом 
митрального клапана с  использованием левокарни-
тина, экстракта гинкго двулопастного листьев и пре-
паратов магния на  протяжении 3  мес. Отмечалась 
положительная динамика в виде уменьшения частоты 
нарушений ритма у  детей с  пролапсом митрального 
клапана на фоне лечения как по данным стандартной 
электрокардиограммы, так и  с  помощью холтеров-
ской системы мониторинга.

Показания к  назначению β-адреноблокаторов: 
нарушения ритма сердца  — частые желудочковые 

экстрасистолы, особенно ранние, типа R на  Т, син-
копальные приступы в  анамнезе. Препарат выбора: 
пропранолол в дозе 0,5–1 мг/кг, курс — от несколь-
ких месяцев. При нарастающей митральной недоста-
точности назначают сердечные гликозиды, по  пока-
заниям — диуретики и вазодилататоры. При «немой» 
форме пролапса митрального клапана ограничива-
ются лечением вегетативных нарушений.

Дети освобождаются от спортивных соревнований, 
минимизируются психоэмоциональные нагрузки. 
Ведущее значение имеет немедикаментозная тера-
пия: психотерапия, физиотерапия, водные проце-
дуры, массаж, занятия ЛФК, иглорефлексотерапия. 
Для  подростков с  пролапсом митрального клапана 
разработаны специальные направления фитнеса, 
оказывающие благоприятное воздействие на улучше-
ние работы сердца: пилатес, стретчинг. В случае если 
у  пациента нет переносимости физических нагрузок, 
в умеренных количествах допустимы занятия степ-аэ-
робикой [32]. По показаниям используют седативные 
средства (настойка валерианы с  пустырником и  др.) 
и  анксиолитики (седуксен, тазепам, фенибут и  др.). 
Назначения регламентируются с невропатологом.

Обсуждая лечение при  пролапсе митрального 
клапана, необходимо четко представлять, что  гемо-
динамически значимое (с  признаками сердечной 
недостаточности) пролабирование  — порок сердца, 
требующий хирургической коррекции. Случаи опе-
ративных вмешательств в  раннем детском возрасте 
единичны и  в  большинстве из  них имеется дру-
гая кардиальная патология, также требующая кор
рекции. Такие больные должны быть своевременно 
направлены к кардиохирургу.

Профилактика. Диспансеризация детей с  про-
лапсом митрального клапана осуществляется 2 раза 
в год. Дети нуждаются в проведении электро- и эхо-
кардиографии 2–3 раза в год в сочетании с консуль-
тацией невропатолога, психолога. При немой форме 
пролапса митрального клапана достаточно показы-
вать ребенка врачу 1 раз в год с проведением эхокар-
диографии.

Детям с  пролапсом митрального клапана пока-
заны санаторно-курортное лечение, курсы физиоте-
рапии (электрофорез с препаратами магния и брома, 
массаж паравертебральных зон, иглорефлексоте-
рапия). Исключение составляют лица из  группы 
высокого и  очень высокого риска развития ослож-
нений. К ним относятся дети и подростки (их мало) 
с наличие систолического щелчка и позднего систо-
лического шума, глубиной пролапса по данным эхо-
кардиографии более 12 мм, миксоматозной дегене-
рацией II–III степени, митральной регургитацией 
II–III степени, наличием артериальной гипертонии, 
мерцательной аритмии, сердечной недостаточности. 
Таким детям рекомендуются жесткое ограничение 
физической активности, профилактика инфекци-
онного эндокардита и  тромбоэмболических ослож-
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нений в  соответствии с  принятыми протоколами, 
консервативное лечение осложнений, гемодинами-
ческих расстройств, включая хирургические методы 
(клапансохраняющие пластические операции и про-
тезирование митрального клапана).

Предикторы синдрома внезапной смерти у  боль-
ных данной категории: предшествующие синкопе 
и липотимия, признаки пансистолического пролапса 
митрального клапана с  выраженной регургитацией 
либо дисфункцией желудочков, приступы желудоч-
ковой тахикардии, экстрасистолия высоких града-
ций, синдромы удлиненного интервала Q–T и преж-
девременного возбуждения желудочков с приступами 
наджелудочковой тахикардии или  мерцательной 
аритмии при  высокой частоте сердечных сокра-
щений. Своевременная диагностика и  проведение 
комплекса профилактических мероприятий реально 
могут предупредить у больных этой категории разви-
тие осложнений и оптимизировать прогноз.

Заключение

Минуло более полувека с  момента первого опи-
сания пролапса митрального клапана. Какие выводы 
можно сделать? Подведем итоги:

•  изолированный (истинный) пролапс митраль-
ного клапана имеет достаточно большое значение 
в  популяции как  самостоятельное заболевание, 
может сочетаться с  наличием или  отсутствием вов-
леченности соединительной ткани (не  в  виде син-
дрома!), но это не влияет на его течение и прогноз;

•  пролапс митрального клапана — синдром, при-
сущий разным нозологическим формам и  в  каждом 
случае требующий установления точного диагноза. 
Клинический диагноз «синдром пролапса митраль-
ного клапана» (дисавтономии), основанный на кли-
нических симптомах, неправомерен;

•  достоверный диагноз пролапса митрального 
клапана можно поставить только при наличии соот-
ветствующих эхокардиографических признаков, 
полученных в  В-режиме в  парастернальной проек-
ции длинной оси левого желудочка. Нет  оснований 
для  отнесения «небольшого» пролапса митрального 
клапана в группу малых аномалий сердца;

•  неоднозначность прогноза при  пролапсе 
митрального клапана диктует необходимость выделе-
ния групп риска;

•  классификация пролапса митрального клапана 
по степени пролапса нецелесообразна, так как суще-
ствует высокая изменчивость степени пролапса даже 
в течение короткого периода времени;

•  несмотря на  возможности молекулярно-гене-
тических методов исследований, диагностика про-
лапса митрального клапана остается результатом 
анализа клинических и  ультразвуковых проявлений 
с  оценкой признаков системного вовлечения соеди-
нительной ткани;

•  значительное количество осложнений, ранее 
относимых к  пролапсу митрального клапана, можно 
объяснить ложным диагнозом в  связи с  использова-
нием некорректных эхокардиографических критериев.
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