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Резюме __________________________________________________________________________________________________ 

Пролапс митрального клапана в большинстве случаев протекает доброкачественно, 

вместе с тем с момента первого описания заболевания известно о развитии арит-

мий сердца, в том числе жизнеугрожающих, и внезапной сердечной смерти, обу-

словленных факторами риска и патофизиологическими механизмами заболевания. 

«Аритмический» фенотип включает пролабирование обеих створок митрального 

клапана, их удлинение и миксоматоз, изменения на электрокардиограмме в виде ин-

вертированного зубца Т в нижнегрудных отведениях, фиброз папиллярных мышц и 

нижнебазальной стенки миокарда левого желудочка. За истекшее время появились 

и обсуждаются новые признаки, характерные для желудочковых аритмий при ПМК 

(дизъюнкция и скручивание фиброзного кольца, признак Pickelhaube, механическая 

и электрическая неоднородность миокарда левого желудочка). Ограниченные кли-

нические данные, включающие медикаментозные методы, радиочастотную катетер-

ную аблацию, имплантацию кардиовертера-дефибриллятора и хирургическое лече-

ние митрального клапана, свидетельствуют о потенциальной возможности первич-

ной медицинской профилактики внезапной сердечной смерти.

Ключевые слова: пролапс митрального клапана, желудочковые аритмии сердца, 

стратификация риска, внезапная сердечная смерть, медицинская профилактика, ле-

чение
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Abstract __________________________________________________________________________________________________ 

Mitral valve prolapse in most cases proceeds benignly, however, since the fi rst description 

of the disease, it has been known about the development of cardiac arrhythmias, including 

life-threatening ones, and sudden cardiac death due to risk factors and pathophysiological 

mechanisms of the disease. The "arrhythmic" phenotype includes prolapse of both leafl ets 

of the mitral valve, their lengthening and myxomatosis, changes on the electrocardiogram 

in the form of an inverted T  wave in the lower thoracic leads, fi brosis of the papillary 

muscles and the lower basal wall of the myocardium of the left ventricle. Since then, new 

signs that are characteristic of ventricular arrhythmias in MVP (disjunction and curling 

of the fi brous ring, Pickelhaube sign, mechanical and electrical heterogeneity of the left 

ventricular myocardium) have been discussed. Limited clinical data, including medical 

methods, radiofrequency catheter ablation, cardioverter-defi brillator implantation, and 

mitral valve surgery, suggest the potential for primary and secondary medical prevention 

of sudden cardiac death.

Keywords: mitral valve prolapse, cardiac arrhythmias, risk stratifi cation, sudden cardiac 

death, medical prevention, treatment

_________________________________________________________________________________________________

  ВВЕДЕНИЕ
Пролапс митрального клапана (ПМК) относится к распространенным заболе-

ваниям, встречающимся в популяции в 2–3% случаев [1, 2]. Клинические признаки 

ПМК в виде мезосистолического щелчка и систолического шума при аускультации 

сердца должны подтверждаться результатами эхокардиографического исследова-

ния (ЭхоКГ) и в случаях предположения о необходимости оперативного лечения ми-

трального клапана – магнитно-резонансной томографией (МРТ) сердца [3, 4]. ПМК 

диагностируют при исследовании по длинной оси в случае смещения створки или 

створок либо одного-двух сегментов одной створки в левое предсердие более чем 

на 2 мм за линию фиброзного кольца, имеющего седловидную форму, во время си-

столы.

Гистологические изменения при пролабировании створок митрального клапа-

на определяются патологическим фенотипом: болезнью Barlow’s или фиброэласти-

ческим дефицитом. При  болезни Barlow’s выявляют миксоматозную дегенерацию 

створок клапанов, для которой характерными являются фрагментация волокон 
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коллагена и эластина, накопление протеогликанов в спонгиозном слое и проникно-

вение их в фиброзный слой [3]. Волокнистая ткань как бы накладывается на створки, 

в основном с предсердной стороны, вследствие этого при макроскопическом иссле-

довании наблюдают избыточную ткань створок, чрезмерно утолщенные и/или удли-

ненные хорды с разрывами, смещение створки в предсердие (часто задней). К тому 

же отмечают сращение, фиброз и кальцификацию компонентов митрального ком-

плекса: хорд, папиллярных мышц, расширенного митрального кольца [5]. 

Фиброэластический дефицит (ФЭД) характеризуется дефицитом коллагена, эла-

стина, протеогликанов. В случае ФЭД наблюдают тонкие створки, изредка утолщения 

и избыточную ткань, встречающиеся в пролабирующем сегменте (часто Р2), разрывы 

хорд (редко), незначительное или умеренное расширение фиброзного кольца [5]. 

Независимо от гистопатологического фенотипа пролабирование створок ми-

трального клапана может осложняться митральной регургитацией (МР), сердечной 

недостаточностью, инфекционным эндокардитом, инсультом, желудочковыми арит-

миями, приводящими к развитию внезапной сердечной смерти (ВСС) [6–9]. 

Прогноз при ПМК, как правило, благоприятный при своевременной диагности-

ке и лечении, вместе с тем возникают трудности в выявлении «аритмического», или 

«злокачественного», фенотипа заболевания, при котором жизнеугрожающие арит-

мии сердца наблюдают при минимальной МР. 

Механизм желудочковых аритмий при ПМК изучен недостаточно, факторы риска, 

влияющие на электрическую нестабильность миокарда, обсуждаются. Применение 

современных визуализирующих методов исследования (ЭхоКГ с доплерографией и 

Speckle-tracking, МРТ с поздним усилением гадолиния и Т1-картированием), возмож-

ности которых дополняют и расширяют представление о механизмах аритмогенеза, 

способствует улучшению понимания патофизиологии желудочковых аритмий у па-

циентов с ПМК [10–13]. 

В настоящее время отсутствуют практические рекомендации по диагностике и 

лечению пациентов с «аритмическим» ПМК. Результаты исследований с участием не-

однородных контингентов, различными диагностическими методами приводят к не-

обоснованному завышению или недооценке данных о ВСС при ПМК. Не разработа-

ны методы первичной и вторичной медицинской профилактики жизнеугрожающих 

аритмий, исследователи неоднозначно оценивают эффективность применявшихся 

методов лечения. 

Целью настоящего обзора явилось обобщение опубликованной информации об 

«аритмическом» фенотипе ПМК, протекающем с развитием желудочковых аритмий и 

ВСС; ознакомление специалистов с современными методами исследования пациен-

тов с ПМК для выявления факторов риска развития осложнений и выполнения меро-

приятий медицинской профилактики для улучшения прогноза жизни.

  РАСПРОСТРАНЕННОСТЬ ВСС ПРИ ПМК
Несмотря на то, что о риске ВСС сообщали с момента опубликования первых ис-

следований пациентов с ПМК, неизвестна точная распространенность осложнения. 

Данные, опубликованные исследователями, варьируют в зависимости от методов, 

используемых для оценки причин смерти, групп сравнения, исследуемой популяции, 

доступной клинической информации и качества судебно-медицинского анализа. 

Отсутствие унифицированного подхода к диагностике ВСС и трудности выявления 
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пациентов высокого риска с ПМК обусловливают значительный диапазон результа-

тов опубликованных исследований (табл. 1).

В выполненных в разные годы исследованиях при аутопсии возраст участников 

варьировал в широких пределах – от 0 до 49 лет, в группах преобладали мужчины, 

сформулированные диагнозы нередко как причина смерти являлись диагнозом ис-

ключения. 

Результаты проспективного (21 год) клинического и аутопсийного исследова-

ния 273 пациентов в возрасте <35 лет показали, что ПМК является третьей по рас-

пространенности причиной ВСС с частотой 12% после аритмогенной кардиомио-

патии (24%) и ишемической болезни сердца (20%)  [24]. Авторы анализировали 

клинические данные и результаты макроскопических, микроскопических и молеку-

лярно-генетических исследований пациентов.

В оценке распространенности ВСС не учитывали фенотип пациентов с ПМК: при 

болезни Barlow’s смерть наблюдают в более молодом возрасте по сравнению с паци-

ентами с ФЭД. C. Basso и соавт. при аутопсии среди умерших в результате ВСС выяви-

ли 13% женщин с ПМК моложе 40 лет, а в более старшем возрасте ПМК встречался в 

0,7% случаев [25].

Таблица 1
Данные аутопсии о распространенности ПМК у молодых людей при ВСС
Table 1
Autopsy data on the prevalence of MVP in young people with SCD

Авторы
Продолжительность 
периода наблюдения, 
особенности группы

Возраст, 
годы

Всего слу-
чаев ВСС, 
абс. ч.

Мужчин, 
абс. ч. (%)

ПМК, 
абс. ч. 
(%)

Особенности 
митрального 
клапана

Burke et al. 
[14]

1981–1988 14–40 656 501 11 (1,7) Floppy ПМК

Anderson et 
al. [15]

1977–1988 5–39 183 НД 6 (3,3) ПМК

Maron et al. 
[16]

1985–1995 <35 134 120 (89,5) 3 (2,2)

Wisten et al. 
[17]

1992–1999 15–35 181 132 (72,9) 4 (2,2)
Поражение 
нескольких кла-
панов сердца

Eckart et al. 
[18]

1977–2001 18–35 126 111 (88,1) 0 (0)

Puranik et al. 
[19]

1995–2004 5–35 241 189 (78,4) 3 (1,2)
Поражение 
нескольких кла-
панов сердца

Maron et al. 
[20]

1980–2006,
спортсмены

13–25 1049 937 (89,3) 25 (2,4) ПМК

Eckart et al. 
[21]

1998–2008 18–35 298 282 (94,6) 1 (0,3)
Дегенеративный 
МК

De Noronha 
et al. [22]

2007–2009 0–35 422 НД 14 (3,3)
Поражение 
нескольких кла-
панов сердца

Risgaard et 
al. [23]

2007–2009 12–49 439 317 (72,2) 7 (1,6)
Поражение 
нескольких кла-
панов сердца

Basso et al. 
[24]

1982–2013 1–40 650 450 (69,2) 23 (6,6) ПМК
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В публикациях прошлых лет указывали на средний невысокий риск развития ВСС 

(0,2–0,4% в год) при ПМК, вместе с тем современные исследования свидетельствуют 

о более частой ВСС из-за желудочковых аритмий с предполагаемым риском 0,2–1,9% 

в год [6, 24]. 

Таким образом, ВСС нередко встречается при ПМК, в выполненных исследовани-

ях различными методами неоднородных контингентов указывается неодинаковая 

частота встречаемости осложнения.

  ФАКТОРЫ РИСКА ЖЕЛУДОЧКОВЫХ АРИТМИЙ И ВСС ПРИ ПМК
Для предупреждения развития жизнеугрожающих желудочковых аритмий необхо-

димо выявление факторов риска у пациентов с ПМК. В доступных публикациях указы-

ваются многие признаки, большинство из которых определяют с помощью неинвазив-

ных методов исследования. В табл. 2 представлены контингенты пациентов, возраст, 

методы (аутопсия или прижизненный) и результаты исследований по определению 

факторов риска развития жизнеугрожающих аритмий и ВСС у пациентов с ПМК.

Таблица 2
Потенциальные факторы риска жизнеугрожающих аритмий / ВСС, выявленные при аутопсии и 
прижизненно, у пациентов с ПМК
Table 2
Potential risk factors for life-threatening arrhythmias/SCD identifi ed at autopsy and in vivo in patients 
with MVP

Автор
Количество 
случаев 
и популяция

Возраст 
пациентов, 
женщины, 
абс. ч. (%)

Метод 
исследо-
вания

Результаты

Молодые женщины

Basso et al. 
[25]

650 случаев ВСС, 
из них 43 случая 
(7%) ПМК и ВСС

19–40 лет, 
женщины 26 
(60,5%)

Аутопсия

Изолированный миксоматозный МК, 
обе створки пролабировали в 70% слу-
чаев, инвертированные зубцы Т в 
нижних отведениях в 83%, фиброз 
нижнебазальной стенки и папиллярных 
мышц в 88%

Hourdain et 
al. [26]

42 пациента, 
переживших ФЖ

45±15 лет, 
женщины 28 
(67%)

ЭхоКГ, 
анамнез

Обе створки пролабировали в 88%, 
миксоматоз в 100% случаев

Сердцебиение, синкопе

Hourdain et 
al. [26]

42 пациента, 
переживших ФЖ

45±15 лет, 
женщины 28 
(67%)

ЭхоКГ, 
анамнез

ФЖ предшествовали симптомы: сердце-
биение у 93%, синкопе у 59%, липоти-
мия у 95%

Изменения на ЭКГ: аномалия зубца Т, удлинение интервала QT, желудочковая экстрасистолия

Siram et al. 
[27]

10 пациентов с 
ПМК и идиопати-
ческой внеболь-
ничной останов-
кой сердца

33±16 лет,
женщины 9 
(90%)

ЭхоКГ

Пролабировали обе створки МК у 100%, 
двухфазные или инвертированные 
зубцы Т в 78%, желудочковые экстраси-
столы из путей оттока или папиллярных 
мышц, клеток Пуркинье в 78% 

Essayagh et 
al. [28]

595 пациентов 
с ПМК

65±16 лет, 
женщины 278 
(47%)

ЭхоКГ, 
СХМ

Тяжелые желудочковые аритмии (ЖТ 
≥180 уд/мин) в 9%, связанные независи-
мо с дизъюнкцией митрального кольца, 
избыточностью створок и инверсией 
зубца Т / депрессией сегмента ST

529«Кардиология в Беларуси», 2023, том 15, № 4



Пролабирование обеих створок митрального клапана 

Han et al. [6]
77 случаев ВСС у 
пациентов с ПМК

49±18 лет, 
женщины 39 
(51%)

Аутопсия

Пролабирование обеих створок МК 
в 87% случаев, бóльшие размеры 
митрального кольца (121 мм против 
108 мм) и часто фиброз ЛЖ (79% против 
38%) по сравнению с умершими от не-
сердечных причин

Удлинение створок, пролабирование обеих створок

Nishimura et 
al. [29]

237 случаев с 
ПМК, 97 (40,9%) 
с избыточными 
створками МК

Средний воз-
раст 44 года 
(от 10 до 69 
лет), женщины 
142 (60%)

ЭхоКГ 

Из 97 с избыточными створками МК 
и пролабированием обеих створок 
за 6,2 года наблюдения ВСС у 6 (2,5%) 
пациентов. Избыточность створок МК 
и увеличение их толщины независимо 
связаны с ВСС

Farb et al. [30]
27 случаев ВСС у 
пациентов с ПМК

37±10 лет, 
женщины 14 
(52%)

Аутопсия

Окружность митрального кольца, длина 
обеих створок и толщина задней створ-
ки МК больше по сравнению с умерши-
ми от несердечных причин

Han et al. [31]
161 случай ПМК с 
ВСС / остановкой 
сердца

Средний воз-
раст 30 лет, 
женщины 85 
(69%)

Система-
тический 
обзор 
(ВСС / 
остановка 
сердца 
при ПМК)

Пролабирование обеих створок МК в 
70% случаев, избыточность створок в 
99%, МР минимальная в 83%. Избы-
точность створок МК – независимый 
предиктор желудочковой аритмии или 
ВСС при ПМК

Митральная регургитация

Kigfi eld et al. 
[32]

17 случаев ПМК 
с МР

50±4 года, 
женщины 8 
(47%)

ЭхоКГ

При МР часто сложные желудочковые 
аритмии (по Лауну – Вольфу 4б–5-й 
класс) по сравнению с ПМК без МР (41% 
против 3%)63 случая без МР

43±2 года, 
женщины 44 
(70%)

Pickelhaube-признак, систолический высокоскоростной поток ≥16 см/с на латеральной части 
кольца МК

Muthukumar 
et al. [33]

21 случай прола-
бирования обеих 
миксоматозных 
створок МК 

52±12 лет, 
женщины 15 
(71%)

ЭхоКГ

При Pickelhaube-признаке (n=12) часто 
наблюдали жизнеугрожающую желу-
дочковую аритмию (67% против 22%), 
фиброз миокарда у 2 из 6 с признаком 
Pickelhaube

Механическая дисперсия, стандартное отклонение времени до пика сегментарной продольной 
деформации

Ermakov et al. 
[34]

59 пациентов 
с ПМК (32 с 
аритмией и 27 
без нее)

55±15 лет, 
женщины 30 
(51%)

Speckle-
tracking 
ЭхоКГ

Бóльшая механическая дисперсия при 
аритмическом ПМК (сложная желудоч-
ковая эктопия, имплантация дефибрил-
лятора) (59 мс против 43 мс), единствен-
ный значимый предиктор риска

Дизъюнкция митрального кольца

Carmo et al. 
[35]

38 пациентов с 
миксоматозным 
ПМК

57±17 лет, 
женщины 18 
(47%)

ЭхоКГ

Дизъюнкцию наблюдали у 21 пациента 
(55%), часто у женщин (62%), тяжесть 
дизъюнкции достоверно коррелирова-
ла с развитием неустойчивой ЖТ

Продолжение таблицы 2
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Perazzolo 
Marra et al. 
[36]

52 пациента 
с ПМК (36 с 
аритмией и 16 
без нее)

36 пациентов 
с аритмией, 
средний 
возраст 44 (36–
44), женщин 27 
(75%)

МРТ 

При ПМК с фиброзом большее рас-
стояние дизъюнкции (4,8 мм против 
1,8 мм), часто curling (94% против 19%), 
бóльшие конечно-систолический диа-
метр фиброзного кольца (41,2 мм про-
тив 31,5 мм), конечно-диастолический 
диаметр фиброзного кольца (35,5 мм 
против 31,5 мм) и часто отношение 
толщины стенки ЛЖ к базальному и 
среднему сегменту >1,5 (61% против 
25%). Сложные желудочковые аритмии 
часто при наличии фиброза ЛЖ (89% 
против 5%)

Deigaard et 
al. [37]

116 пациентов 
с дизъюнкцией 
митрального 
кольца, 90 (78%) 
из них с ПМК

49±15 лет, 
женщины 70 
(60%)

МРТ,
ЭхоКГ

По МРТ продольное расстояние 
дизъюнкции – 3,0 мм (от 0 до 7,0 мм). 
Тяжелые желудочковые аритмии в 
14 случаях (12%), неустойчивая ЖТ – в 
26 случаях (22%). Более низкая ФВ ЛЖ, 
более молодой возраст и преобладание 
фиброза папиллярных мышц связаны с 
тяжелыми желудочковыми аритмиями. 
Связь ПМК и желудочковых аритмий не 
обнаружена

Очаговый фиброз миокарда

Basso et al. 
[25]

43 случая ВСС 
при ПМК 

Средний 
возраст 
40 лет (19–40), 
женщины 26 
(60%)

Аутопсия

Фиброз миокарда ЛЖ в области папил-
лярных мышц выявлен в 100% случаев, 
в нижнебазальной стенке – в 88% слу-
чаев

30 случаев ПМК с 
желудочковыми 
аритмиями

Средний 
возраст 
41 год (28–43), 
женщины 22 
(73%)

МРТ

Фиброз миокарда ЛЖ в области папил-
лярных мышц в 83%, в нижнебазальной 
стенке – в 73%, пролабирование обеих 
створок МК – в 70%

Kitkungvan et 
al. [38]

356 пациентов с 
первичной МР 
с/без ПМК

61±14 лет, 
женщины 172 
(48%)

МРТ

Фиброз более распространен при ПМК 
(36,7% против 6,7%). Высокая частота 
желудочковых аритмий отмечена при 
ПМК с фиброзом (7,7%), затем ПМК без 
фиброза (2,4%) и без ПМК (0,6%)

Диффузный интерстициальный фиброз миокарда

Bui et al. [39]
41 пациент с 
ПМК

Средний воз-
раст 50 лет, 
женщины 16 
(39%)

МРТ

Показатели конечно-диастолического 
объема ЛЖ, ФВ и МР коррелировали с 
показателем Т1-картирования. При ПМК 
со сложными желудочковыми аритмия-
ми – короткое время постконтрастного 
Т1-картирования (334±52 мс против 
363±58 мс у здоровых). Очаговый фи-
броз папиллярной мышцы у 36% с ПМК 
и желудочковыми аритмиями

Примечания: ВСС – внезапная сердечная смерть; ЛЖ – левый желудочек; МК – митральный клапан; МР – митральная 

регургитация; МРТ – магнитно-резонансная томография; ПМК – пролапс митрального клапана; СХМ – суточное хол-

теровское мониторирование; ФВ – фракция выброса; ФЖ – фибрилляция желудочков; ЭКГ – электрокардиография; 

ЭхоКГ – эхокардиография.

Окончание таблицы 2
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  КЛИНИЧЕСКИЕ ПРИЗНАКИ
В исследованиях описаны клинические случаи ВСС или жизнеугрожающих арит-

мий преимущественно у женщин молодого возраста с ПМК [2, 10, 40]. Согласно ре-

зультатам Framingham Heart Study, среди пациентов с ПМК в общей популяции также 

преобладали женщины (59,5%) [1]. Тем не менее в других исследованиях показали, 

что в пожилом возрасте ВСС или желудочковые аритмии возникают в равной доле у 

мужчин и женщин с ПМК [41–43]. Определяя факторы риска, следует рассматривать 

возможность ВСС и желудочковых аритмий при ПМК у женщин и мужчин.

Жалобы на сердцебиение, синкопе или липотимии выявляли ретроспективно, 

анамнестически или наблюдали в случаях ВСС у людей с ПМК [8, 9]. Несмотря на не-

специфичность жалобы, в случае появления ощущения сердцебиения необходимо 

обследовать пациента с ПМК для выявления возможных желудочковых аритмий. 

Синкопе и липотимия, возникающие при необъяснимой патологии, также являются 

возможным проявлением аритмии сердца, для диагностики которой, помимо ЭКГ в 

12 стандартных отведениях, необходимо выполнить (иногда неоднократно) суточ-

ное мониторирование ЭКГ.

  ИНСТРУМЕНТАЛЬНЫЕ ИССЛЕДОВАНИЯ
При ПМК на ЭКГ диагностируют множественные отклонения от нормы, большин-

ство из которых неспецифичные, но полезные для стратификации риска ВСС и желу-

дочковых аритмий. 

Аномалии зубца Т в виде двухфазных или инвертированных встречаются в 24–

83% случаев в отведениях от нижней стенки левого желудочка (II, III, aVF) при ПМК с 

ВСС [25, 28, 31]. Подобные изменения наблюдают у 40% людей без ПМК и желудочко-

вых аритмий, следовательно, одного этого признака недостаточно для обнаружения 

пациентов с высоким риском ВСС [44, 45]. К признакам, часто выявляемым при желу-

дочковых аритмиях у лиц с ПМК, относили удлинение интервала QT [28]. 

Желудочковые экстрасистолы нередко определяют в популяции у людей с ПМК 

с/без ВСС. B. Essayagh и соавт. в исследовании пациентов с ПМК показали, что у 40% 

из 595 участников (средний возраст 65±16 лет) наблюдали желудочковые экстраси-

столы (≥5%) или эпизоды желудочковой тахикардии по данным 24-часового мони-

торирования ЭКГ [28]. При электрофизиологическом исследовании (ЭФИ) отмечено 

частое возникновение желудочковых экстрасистол в области папиллярных мышц 

левого желудочка у пациентов с ПМК по сравнению с исследуемыми без ПМК [10, 45]. 

Диагностированные при ПМК тяжелые желудочковые аритмии (желудочковая тахи-

кардия с частотой сердечных сокращений ≥180 уд/мин) значительно повышают риск 

смерти пациентов (2,94, 95% ДИ: 1,36–6,36) [28].

Среди механизмов развития желудочковых аритмий при ПМК рассматривают 

вызванное пролабированием створок чрезмерное натяжение папиллярных мышц, 

напряжение прилежащего миокарда в результате тракции папиллярных мышц ство-

рочными хордами, развитие заместительного интерстициального фиброза и воспа-

ления миокарда, расширение фиброзного кольца митрального клапана. Тракция па-

пиллярных мышц может сама являться триггером для возникновения желудочковых 

эктопических сокращений. 
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пролапсе митрального клапана: обзор литературы

532 "Cardiology in Belarus", 2023, volume 15, № 4



Обзоры и лекции
Reviews and Lectures

Эхокардиографическое исследование

Нередко представляет собой первый метод исследования, подтверждающий на-

личие или выявляющий ПМК. Определение морфологии митрального комплекса и 

его функциональных особенностей с использованием современных методик вносит 

существенный вклад в стратификацию риска развития ВСС и желудочковых аритмий.

Один из частых признаков, указывающих на аритмический ПМК, пролабирование 

обеих миксоматозных створок митрального клапана, подтверждается многими ис-

следователями [29–31]. Вместе с тем B.D. Nordhues и соавт. в крупном ретроспектив-

ном исследовании по результатам ЭхоКГ, включающем более 18 000 пациентов, в том 

числе более 5000 с ПМК, значимой разницы в частоте ВСС и потребности в имплан-

тации кардиовертера-дефибриллятора между группами с пролабированием одной 

или обеих створок митрального клапана не обнаружили. При пролабировании двух 

створок митрального клапана отметили более частое возникновение желудочковой 

тахикардии [46].

В ранних работах по исследованию ПМК показана связь МР и ее тяжести с появле-

нием желудочковых аритмий [32]. Хроническая объемная перегрузка из-за МР ухуд-

шает функцию левого желудочка, вызывая электрическую нестабильность миокарда 

и повышает риск появления желудочковых аритмий [12]. Противоположные данные, 

полученные в других исследованиях, свидетельствовали о том, что желудочковые 

нарушения ритма сердца и ВСС могут возникать при минимальной МР вследствие 

иных механизмов аритмогенеза [8, 9, 30, 31].

К причинам, обусловливающим желудочковые аритмии и ВСС, отнесли удлине-

ние створок митрального клапана [29–31]. Клинические исследования молодых лю-

дей с ПМК и ВСС, минимальной МР и удлинением створок митрального клапана, а 

также экспериментальные данные указывали на снижение порога индукции желу-

дочковой тахикардии и фибрилляции желудочков в результате аномальной тракции 

папиллярных мышц и прилежащего к ним миокарда [47, 48].

Признаком повышенного риска развития желудочковых аритмий, выявляемым 

при ЭхоКГ, являются аномальные сокращения миокарда, обусловленные фиброзом 

миокарда базальных отделов левого желудочка и папиллярных мышц, возникающие 

вследствие постоянной тракции, вызванной пролабирующими створками митраль-

ного клапана. 

В 80-х годах прошлого века первые инструментальные исследования пациен-

тов с ПМК показали аномальное сокращение миокарда в области задней стенки и 

межжелудочковой перегородки левого желудочка (G. Scampardonis et al., 1973). Эти 

сокращения миокарда, впоследствии определяемые при ЭхоКГ, относятся к систо-

лическому «скручиванию» (curling), вызванному взаимодействием пролабирующей 

створки, митрального кольца, папиллярных мышц и миокарда. M. Perazzolo Marra и 

соавт. исследовали 36 пациентов (средний возраст 44 года, 27 женщин) с аритмичес-

ким ПМК (фибрилляция желудочков, устойчивая или неустойчивая желудочковая та-

хикардия) и 16 пациентов (средний возраст 40 лет, 6 женщин) без ПМК методом МРТ. 

Результаты исследования показали сильную связь жизнеугрожающих аритмий при 

ПМК с систолическим «скручиванием» и дизъюнкцией митрального кольца [36].

Дизъюнкция митрального кольца – аномальное разъединение стенки левого пред-

сердия и митрального клапана с местом прикрепления левого желудочка, относится 

к факторам риска развития желудочковых аритмий. Изменение пространственного 
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соотношения (≥5  мм) между стенкой левого предсердия, прикреплением створок 

митрального клапана и верхней частью стенки левого желудочка часто определя-

ют при ПМК и желудочковых аритмиях [36, 37]. В первом сообщении о дизъюнкции 

митрального кольца авторы предположили, что чрезмерная подвижность фиброз-

ного кольца является анатомическим вариантом. При  аутопсийном исследовании 

900 случаев в 7,2% обнаружили дизъюнкцию митрального кольца, при этом в 92% 

из них выявлена дисплазия створок митрального клапана, и только в 5% случаев – 

при неизмененных клапанах [49]. В дальнейшем значение дизъюнкции митрального 

кольца, связанного с систолическим «скручиванием», подтвердили при ЭхоКГ и МРТ-

исследовании пациентов с/без ПМК с жизнеугрожающими желудочковыми аритми-

ями [36, 37]. Отсутствие стандартизированных подходов к измерению и конкретных 

пороговых значений показателей дизъюнкции митрального кольца оказало влияние 

на вариативную распространенность у пациентов с ПМК – от 42% до 90% [49–52].

С введением в клиническую практику тканевой доплерографии стало возмож-

ным обнаружение при ПМК высокоскоростного (≥16  см/с) систолического потока 

на латеральном участке митрального кольца (признак Pickelhaube), который рас-

сматривают как маркер потенциального риска развития жизнеугрожающих арит-

мий сердца [33]. Признак Pickelhaube появляется в результате аномальной тракции 

папиллярной мышцы и участка в заднебазальной стенке миокарда пролабирующей 

миксоматозной створкой митрального клапана. Механическое растяжение миокар-

да и папиллярной мышцы, а также повреждение эндокарда в этой области в резуль-

тате трения хордой заднебоковой стенки инициируют электрическую дисфункцию 

миокарда и появление желудочковых аритмий с/без наличия фиброза миокарда 

по данным МРТ. L. Muthukumar и соавт., исследуя тех же пациентов с ПМК методом 

Speckle-tracking, сообщили об увеличении регионального постсистолического ин-

декса укорочения при жизнеугрожающих аритмиях [33]. 

S. Ermakov и соавт., используя метод Speckle-tracking ЭхоКГ, впервые продемон-

стрировали высокую распространенность механической дисперсии (показатель 

деформации миокарда, отражающий электрическую дисперсию) сокращений лево-

го желудочка при ПМК и желудочковых аритмиях по сравнению с пациентами без 

аритмий (59±21 мс против 43±12 мс; p<0,001)  [34]. Механическая дисперсия отра-

жала неоднородность сокращения левого желудочка не только в области тракции 

папиллярных мышц, но и в других, что свидетельствовало о диффузных изменениях 

миокарда, аналогичных кардиомиопатиям. При  многомерном анализе желудоч-

ковые аритмии при ПМК не зависели от систолической функции левого желудоч-

ка, пролабирования обеих створок митрального клапана, митральной регургита-

ции. Ассоциация желудочковых аритмий прослеживалась только с механической 

дисперсией левого желудочка. По  результатам исследования авторы показали, 

что механическая дисперсия при Speckle-tracking ЭхоКГ является фактором высоко-

го риска аритмий при ПМК.

Магнитно-резонансная томография

Метод МРТ позволяет проводить точные измерения объемов и изучать ткане-

вую характеристику миокарда. В  настоящее время многие исследователи, приме-

няя метод МРТ с поздним усилением гадолиния (LGE), доказали связь между ПМК 

и фиброзом, выявляемым в области папиллярных мышц и нижнебазальной стенке 
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миокарда, подтвержденную при аутопсии гистологически [25, 38, 39]. В одной группе при 

аутопсии 43 случаев ВСС у пациентов с аритмическим («злокачественным») ПМК вы-

явлен фиброз папиллярных мышц в 100% и в нижнебазальной стенке миокарда – в 

83% случаев [25]. В другой группе методом МРТ с LGE у пациентов с жизнеугрожаю-

щими желудочковыми аритмиями у 93% пациентов (n=30) выявлен фиброз папил-

лярных мышц в 83% и в нижнебазальной стенке левого желудочка в 73% случаев [25].

Частота выявления фиброза миокарда методом МРТ варьирует от 28% до 93% в 

разных исследованиях, тем не менее всеми исследователями отмечена значительная 

связь с ним ВСС и желудочковых аритмий [4, 12, 25]. D. Kitkungvan и соавт. исследо-

вали 356 пациентов (177 с ПМК, 179 без ПМК) методом МРТ с LGE. У пациентов с ПМК 

(мужчины 62,2%, средний возраст 61,1±14,7 года) выявлен фиброз с локализацией 

в базальной и заднебоковой стенке левого желудочка, более распространенный по 

сравнению с группой того же возраста без ПМК (36,7% против 6,7%; р<0,001). Высо-

кая частота желудочковых аритмий отмечена исследователями при проспективном 

наблюдении за пациентами с ПМК и фиброзом – 7,7%, за ними следуют пациенты с 

ПМК без фиброза – 2,7%, затем без ПМК – 0,6% [38].

Методом МРТ с Т1-картированием также косвенно оценивают характеристики 

интерстициального пространства и объем внеклеточного матрикса, что тесно кор-

релирует с содержанием интерстициального коллагена. По сравнению с методикой 

LGE Т1-картирование позволяет выявлять интерстициальный фиброз миокарда на 

ранних субклинических стадиях.

Наличие при микроскопическом исследовании интерстициального фиброза мио-

карда левого желудочка и гипертрофии с дегенеративными особенностями кардио-

миоцитов при ретроспективном анализе аутопсий 68 случаев ВСС при ПМК (болезнь 

Barlow's) выявлено в 80,9%. Фиброз локализовался в области базальной и задней 

стенки миокарда, трабекул, заднемедиальной папиллярной мышцы левого желудоч-

ка. Во всех случаях определяли пролабирование нескольких сегментов обеих мик-

соматозных створок митрального клапана, расширение митрального кольца. Среди 

умерших преобладали мужчины (51,7%), средний возраст составил 38 лет, среди них 

48,5% моложе 35 лет. Данные медицинской документации свидетельствовали о том, 

что у 30 человек отсутствовали патологические симптомы, у 20 – при жизни выявля-

ли минимальную МР [53].

A.H. Bui et al. сравнил Т1-картирование у пациентов с ПМК и желудочковой арит-

мией с показателями контрольной группы. Результаты свидетельствовали о том, 

что более короткий период постконтрастного Т1-картирования у пациентов с ПМК 

(334±52 мс против 363±58 мс; p=0,03) обусловлен диффузным фиброзом левого же-

лудочка, связь которого прослеживалась с фракцией выброса и конечно-диастоли-

ческим объемом левого желудочка, желудочковыми аритмиями в отсутствие очаго-

вого фиброза [54]. Таким образом, авторы показали, что методика Т1-картирования 

позволяет обнаружить микроскопические признаки интерстициального фиброза.

Позитронно-эмиссионная томография (ПЭТ)

Признаки воспаления в базальных, нижнелатеральных и переднебоковых сег-

ментах миокарда при ПМК с желудочковыми аритмиями обнаружены в пилотном 

гибридном исследовании с применением ПЭТ и МРТ [55, 56]. В  исследовании уча-

ствовали пациенты с умеренной и выраженной МР, которых обследовали перед 
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операцией на митральном клапане. Вероятно, воспалительный процесс, локализу-

ющийся в тех же сегментах миокарда, в которых выявляли фиброз, возникает в ре-

зультате постоянного механического натяжения и раздражения миокарда левого 

желудочка аномальной тракцией пролабирующей створки. Метод ПЭТ полезен в 

диагностике аритмического ПМК, но не относится к рутинным, и недостаточно ис-

следований для рекомендаций по использованию. 

  СТРАТИФИКАЦИЯ РИСКА ВСС И ЖЕЛУДОЧКОВЫХ АРИТМИЙ ПРИ 

ПМК
Для сохранения качества жизни и улучшения прогноза пациентов с ПМК необ-

ходимо решение основной проблемы в клинике – распознавание и оценка риска 

жизнеугрожающих аритмий и ВСС. Несмотря на то, что отсутствует единое мнение 

о факторах риска развития ВСС и желудочковых аритмий при ПМК, не разработаны 

согласительные документы по комбинации факторов, предрасполагающих к высо-

кому риску их развития, следует ориентироваться на опубликованные результаты 

исследований.

Согласно выполненным исследованиям и обобщенным данным по аритмическо-

му ПМК, для оценки риска необходимо, обследуя пациента, учитывать клинические 

данные: ВСС у родственников, возраст, пол, предшествующие жалобы; результаты 

ЭКГ и СХМ, ЭхоКГ, МРТ сердца [57]. При наличии показаний возможно выполнение 

ПЭТ и электрофизиологического исследования (табл. 3).

Таблица 3
Клинические признаки аритмического ПМК, диагностические методы и результаты для 
стратификации риска [из 56 с изменениями]
Table 3
Clinical signs of arrhythmic MVP, diagnostic methods and results for risk stratifi cation [out of 56 
with changes]

ЭхоКГ-признаки «классического» ПМК:
толщина створки ≥5 мм, провисание одной или обеих створок >2 мм

Клинические данные
Аускультативный 
признак

ЭКГ в 12 стандартных 
отведениях

СХМ

Женщины, 
часто молодой возраст, 
жалобы на сердцебие-
ние, синкопе, липоти-
мию

Мезосистолический 
щелчок

Инверсия зубца Т в ниж-
небоковых отведениях, 
удлинение интервала QT, 
аномальный сегмент ST, 
блокада ПНПГ

Полиморфная ЖЭ, 
ЖТ,
комбинированная желу-
дочковая аритмия

ЭхоКГ трансторакальная/
чреспищеводная

МРТ-LGE и Т1-
картирование

Электрофизиоло-
гическое исследо-
вание

Позитронно-эмис-
сионная томогра-
фия

Удлинение створок МК,
пролабирование обеих створок,
расширение митрального кольца,
дизъюнкция и скручивание ми-
трального кольца,
признак Pickelhaube, механиче-
ская дисперсия 

Фиброз в области 
нижнебазальной 
стенки ЛЖ, 
фиброз в области ПМ,
интерстициальный 
микроскопический 
фиброз

Определение источ-
ника аритмии, 
эктопические очаги 
в области ПМ или во-
локон Пуркинье

Признаки воспале-
ния в базальных, 
нижнелатеральных, 
переднебоковых 
сегментах миокар-
да ЛЖ

Примечания: ЖЭ – желудочковая экстрасистолия; ЖТ – желудочковая тахикардия; ЛЖ – левый желудочек; МК – митраль-

ный клапан; ПМ – папиллярная мышца; ПНПГ – правая ножка пучка Гиса; СХМ – суточное холтеровское мониторирование.

Стратификация риска и профилактика внезапной сердечной смерти при «аритмическом» 
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B.P. Kelley и соавт. предложили по результатам физикального и инструментально-

го исследования группировать пациентов с ПМК на категории низкого и высокого 

риска [58]. В случае низкого риска отсутствуют клинические признаки (синкопе), ко-

личество желудочковых экстрасистол незначительное, отсутствуют эпизоды желу-

дочковой тахикардии и признаки, характерные для пациентов высокого риска при 

визуализации сердца (методы ЭхоКГ, МРТ). 

Для пациентов высокого риска характерными являются эпизоды фибрилляции 

желудочков или устойчивая желудочковая тахикардия, возможны синкопальные со-

стояния, обусловленные желудочковыми аритмиями, при МРТ выявляют признаки 

фиброза в области папиллярных мышц или нижнебазальной стенки миокарда лево-

го желудочка, дизъюнкцию митрального кольца (см. рисунок). По показаниям прово-

дится электрофизиологическое исследование, выявляющее полиморфную желудоч-

ковую тахикардию или фибрилляцию желудочков, индуцированную 1–2 стимулами, 

или устойчивую полиморфную желудочковую тахикардию.

Характеристики факторов низкого и высокого риска жизнеугрожающих желудочковых аритмий и 
ВСС у пациентов с ПМК

Примечания: ЖТ – желудочковая тахикардия; ЖЭ – желудочковые экстрасистолы; ЛЖ – левый желудочек; МРТ – магнит-

но-резонансная томография; ПМ – папиллярная мышца; РЧА – радиочастотная катетерная аблация; ФЖ – фибрилляция 

желудочков; ЭФИ – электрофизиологическое исследование.

Characteristics of low and high risk factors for life-threatening ventricular arrhythmias and SCD 
in patients with MVP

 − Количество ЖЭ <1% 
 − Отсутствуют ЖЭ, ЖТ 
 − Отсутствуют 
признаки высокого 
риска при 
визуализации 

 − Отсутствует 
аритмическое 
синкопе

Низкий риск: Высокий риск:

 − Упоминания о ФЖ или 
устойчивая ЖТ

 − Синкопе с 
документированной 
полиморфной ЖТ 

 − ЭФИ у пациентов 
с рубцовыми 
изменениями на ЭКГ:

 − полиморфная 
ЖТ/ФЖ, 
индуцированная 
1–2 желудочковыми 
экстрастимулами с 
С1≥200 мс

или
 − индуцированная 
устойчивая 
полиморфная ЖТ

В случае наличия факторов риска при первоначальном тестировании

В случае положительных результатов МРТ сердца, наличия высокого 
риска при первоначальном тестировании

МРТ Позднее усиление гадолиния 
в ПМ, в нижней или нижнебоковой 
стенке ЛЖ

Дизъюнкция митрального кольца 

Позднее усиление гадолиния 
в других участках 

Патологическое Т1-накопление

Электрофизиологическое 
исследование (РЧА по 
показаниям при ЖТ/ЖЭ)

ИКД при индуцировании устойчивой 
ЖТ/ФЖ
Патологический вольтаж зубцов ЛЖ
ЖЭ из ПМ
ЖЭ из клеток Пуркинье

537«Кардиология в Беларуси», 2023, том 15, № 4



Таким образом, для выявления пациентов с ПМК и риском развития ВСС и желу-

дочковых аритмий необходимо выполнить рекомендуемый перечень исследований 

с целью проведения своевременных мер первичной или вторичной профилактики 

осложнений. 

  ЛЕЧЕНИЕ АРИТМИЧЕСКОГО ПМК И МЕДИЦИНСКАЯ 

ПРОФИЛАКТИКА ВСС
Лечение аритмий при ПМК в большинстве случаев является эмпирическим, ори-

ентированным на существующие рекомендации по диагностике и лечению диа-

гностированных нарушений ритма сердца. Применяют медикаментозное лечение, 

радиочастотную катетерную аблацию (РЧА), хирургическое лечение и имплантацию 

кардиовертера-дефибриллятора.

Медикаментозное лечение

Для предотвращения и лечения желудочковых аритмий при ПМК в небольших 

исследованиях применяли бета-адреноблокаторы, недигидропиридиновые блока-

торы медленных кальциевых каналов и другие антиаритмические средства [45, 56]. 

Исследователи отмечали, что бета-адреноблокаторы снижали частоту изолиро-

ванных желудочковых экстрасистол, уменьшали субъективные ощущения (сердце-

биение, перебои в работе сердца), обусловленные аритмией, вместе с тем сохраня-

лась вероятность высокой частоты рецидивирования аритмий [31, 36, 56]. В отноше-

нии других использованных препаратов опубликованы единичные исследования, не 

позволяющие рекомендовать их как эффективные при ПМК.

Радиочастотная катетерная аблация

Метод РЧА применяют в случаях картирования триггеров желудочковой тахикар-

дии или фибрилляции желудочков. Локализацию триггеров желудочковой экстраси-

столии при ПМК нередко обнаруживают в области папиллярных мышц или по ходу 

проводящей системы сердца – волокон Пуркинье. Исследователи сообщали о 89%-

ной эффективности РЧА у 14 пациентов с пролабированием обеих створок и зареги-

стрированной фибрилляцией желудочков с остановкой сердца, а также о снижении у 

них частоты имплантации кардиостимулятора-дефибриллятора [59]. Эффективность 

РЧА отмечена при рецидивирующей желудочковой тахикардии при ПМК, нередко 

обусловленной электрической нестабильностью миокарда, вызванной фиброзом в 

нижнебоковой стенке левого желудочка. Выполнение РЧА возможно не во всех слу-

чаях, поскольку на уровне папиллярных мышц методика технически сложная из-за 

глубоких интрамуральных очагов эктопии, помимо того, эктопические очаги могут 

локализоваться в других областях (пути оттока, фиброзного кольца). 

По мнению исследователей, эффект РЧА не длительный и не постоянный, так как 

не устраняет потенциальные механизмы аритмогенеза (механический стресс и фи-

броз миокарда). После успешной РЧА через несколько лет наблюдают рецидив же-

лудочковой аритмии в 26–32% случаев [60–62].

Хирургическое лечение

Восстановление митрального клапана хирургическим методом теоретически 

должно уменьшать тракцию папиллярных мышц, способствовать ремоделированию 

Стратификация риска и профилактика внезапной сердечной смерти при «аритмическом» 
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левого желудочка и прекращению желудочковых аритмий. В нескольких исследова-

ниях у людей молодого возраста (до 42 лет) отмечено уменьшение частоты желудоч-

ковых аритмий после оперативного лечения на митральном клапане [41, 63]. У лю-

дей в возрасте 50 и более лет хирургическое лечение ПМК не оказывало подобного 

эффекта, вероятно, из-за распространенности фиброза миокарда и наличия комор-

бидных заболеваний [9, 31, 64]. 

Данные влияния хирургической коррекции патологии митрального клапана на 

возникновение желудочковых аритмий ограничены отдельными сообщениями с 

участием немногочисленных пациентов. Наиболее информативное исследование 

представил V.R.  Vaidya с соавт., ретроспективно изучив данные 4477  пациентов, 

перенесших операцию на митральном клапане в клинике Mayo. Среди участников 

у 8 с пролабированием обеих створок митрального клапана имплантированы кар-

диовертеры-дефибрилляторы до и после оперативного лечения, у 5 с жизнеугро-

жающими аритмиями после выполнения пластики митрального клапана снизилась 

частота эпизодов фибрилляции желудочков, желудочковой тахикардии и разрядов 

имплантированных кардиовертеров-дефибрилляторов [41]. В той же группе пациен-

тов у 32 после хирургической коррекции митральной регургитации (вторичной при 

пролабировании обеих створок митрального клапана) частота желудочковых арит-

мий снизилась (>10%), у людей более молодого возраста, у остальных осталась без 

изменений [41].

Имплантация кардиовертера-дефибриллятора

K.E. Thomas и соавт. рассматривали возможность имплантации кардиовертера-

дефибриллятора для первичной профилактики ВСС при ПМК в случае, когда устой-

чивая мономорфная желудочковая тахикардия вызывалась при электрофизиоло-

гическом исследовании 3 желудочковыми экстрастимулами или устойчивая поли-

морфная желудочковая тахикардия – 1 или 2 желудочковыми экстрастимулами [64]. 

Рандомизированных исследований с проспективным наблюдением для выводов по 

эффективности выбранной тактики не проводилось. 

В настоящее время недостаточно данных для рекомендаций по имплантации кар-

диовертера-дефибриллятора для первичной профилактики и стратификации риска. 

  ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Несмотря на общепринятое мнение о доброкачественном течении ПМК, для 

прогнозирования осложнений и исходов следует учитывать гетерогенность заболе-

вания. При различных фенотипах ПМК выявляют многие факторы и симптомы, ока-

зывающие неблагоприятное влияние на качество жизни и прогноз. «Аритмический», 

или «злокачественный», ПМК протекает с развитием желудочковых аритмий и ВСС, 

нередко у людей молодого возраста. Определенные факторы риска: пролабирова-

ние обеих створок митрального клапана, миксоматозная дегенерация, дизъюнкция 

и «скручивание» митрального кольца, аномальная тракция папиллярных мышц, спо-

собствующая развитию очагового фиброза и воспаления миокарда, часто опреде-

ляют при желудочковых аритмиях и ВСС у пациентов с ПМК. Основываясь на опыте 

исследователей, выполнив необходимые методы диагностики, можно выделить кон-

тингент пациентов высокого риска и своевременно осуществить лечебные меро-

приятия, улучшающие качество и прогноз жизни при ПМК.
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