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Клинические и морфологические признаки аномалий митрального комплекса

Трисветова Е. Л., Юдина О. А.

Митральный клапанный комплекс является многокомпонентной структурой, 
анатомически и  функционально скоординированной, обеспечивающей нор-
мальную деятельность левого желудочка (ЛЖ) и в целом сердца. Врожденные 
нарушения строения, количества, формы компонентов митрального ком-
плекса могут протекать малосимптомно или вызывать гемодинамические 
нарушения, требующие хирургического лечения. Нередко клинические при-
знаки аномалий митрального комплекса проявляются в  виде митрального 
стеноза, недостаточности или сочетания стеноза с недостаточностью и служат 
основанием для неверного диагностического заключения. Распознавание 
морфологических признаков аномалий при эхокардиографическом исследо-
вании предполагает знание возможных отклонений строения структур сердца, 
необходимых для выбора дальнейшей тактики наблюдения и лечения. В статье 
приведено описание нормальной анатомии митрального клапанного ком-
плекса и  аномалий фиброзного кольца, створок, папиллярных мышц и  ство-
рочных хорд митрального клапанного комплекса.

Ключевые слова: митральный клапанный комплекс, аномалии, диагностика, 
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Clinical and morphological features of malformations of the mitral valve complex

Trisvetova E. L., Yudina O. A.

The mitral valve complex is a multicomponent anatomically and functionally 
coordinated formation, ensuring the activity of the left ventricle and, in general, the 
heart. Congenital disorders of the structure, quantity, and form of the mitral complex 
components can be asymptomatic or cause hemodynamic changes that require 
surgery. Often, clinical signs of mitral complex abnormalities are manifested as 
mitral stenosis, regurgitation or its combination and contribute to misdiagnosis. To 
identify the morphological features of abnormalities by echocardiography, it is 
necessary to know the possible structure aberrations. The article describes the 
normal anatomy of the mitral valve complex and abnormalities of the fibrous ring, 
valve leaflets, papillary muscles and chordae tendineae.

Key words: mitral valve complex, abnormalities, diagnosis, clinical features, 
morphological features.
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Результаты многочисленных клинических, хирур‑
гических и анатомических исследований, выполнен‑
ные к настоящему времени, обосновали новое пред‑
ставление о  митральном клапане (МК) как о  слож‑
ном клапанном комплексе. Понятие “митрального 
клапанного комплекса” (МКК) включает элементы, 
анатомически и  функционально скоординирован‑
ные, взаимосвязанные, обеспечивающие нормаль‑

ную деятельность левого желудочка (ЛЖ). МКК пре‑
пятствует обратному потоку крови в  левое предсер‑
дие (ЛП) во  время систолы желудочков. Изменения 
структуры одного из элементов митрального клапан‑
ного комплекса влечет нарушения функции клапана 
с формированием стеноза отверстия или недостаточ‑
ности клапана с широким диапазоном проявлений — 
от  гемодинамически незначимых до  серьезных, при 
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Сложно описать весь спектр аномалий МКК, вместе 
с тем многие врожденные отклонения развития МК, 
в  том числе рассматриваемые как пороки развития, 
представлены в настоящем обзоре. 

Нормальная анатомия МК
Левый двустворчатый атриовентрикулярный МК 

расположен между ЛП и  ЛЖ. Название “митраль‑
ный” предложил бельгийский врач и анатом Andreas 
Vesalius (1514‑1564гг), поскольку клапан напоминал 
митру (головной убор) священнослужителя. МК рас‑
сматривают в составе клапанного комплекса, состоя‑
щего из следующих компонентов: фиброзное кольцо, 
передняя и  задняя створки, створочные хорды, 
папиллярные мышцы, стенка ЛЖ (рис. 1) [6]. 

В дальнейшем расширили представление о МКК, 
включив в перечень компонентов миокард ЛП и ЛЖ, 
эндокард ЛП и ЛЖ, и аортально‑митральный “зана‑
вес” (табл. 1) [7].

Изменения в структуре и функции одного из ком‑
понентов МКК приводят к  некомпетентности всего 
комплекса. 

Створки МК. Створки МК представляют собой 
трехслойные тонкие (толщина ≈1  мм) структуры, 

которых предпочтительной является хирургическая 
коррекция. 

Врожденные структурные нарушения МК пред‑
ставляют собой аномалии, возникшие в  период 
эмбриогенеза, встречающиеся изолированно, в соче‑
тании или в  комбинации с  врожденными пороками 
сердца (ВПС), обусловливающими гемодинамиче‑
ские расстройства в разные периоды жизни человека. 
ВПС и  другие структурные нарушения митрального 
клапанного комплекса  — это аномалии его клапан‑
ного аппарата и  магистральных сосудов, возникшие 
на 2‑8‑й нед. внутриутробного развития в результате 
нарушения процессов эмбриогенеза [1, 2].

По мнению исследователей, результаты которых 
основывались на  данных прижизненного или по‑ 
смертного изучения разных контингентов людей, 
распространенность аномалий МКК вариативна [2, 
3]. Наиболее многочисленное исследование вклю‑
чало результаты эхокардиографического исследова‑
ния (ЭхоКГ) за  7,5 лет 13400 детей, где выявлено 
в  0,5% случаев аномалии МК в  виде врожденного 
митрального стеноза с  двумя папиллярными мыш‑
цами ЛЖ, “парашютообразного” МК с одной папил‑
лярной мышцей, изолированной щелью в  створке 
МК и двойного устья митрального клапана (ДУМК) 
[2]. Данные исследования, полученные при ЭхоКГ 
сопоставлялись с результатами катетеризации сердца, 
оперативного лечения и аутопсии. 

Другие исследователи, рассматривая распростра‑
ненность нарушений внутрисердечной гемодинами‑
ки (митральная недостаточность, стеноз), обуслов‑
ленных аномалиями МК, указывали на  недооценку 
результатов эхокардиографического (ЭхоКГ) иссле‑
дования и частоту 1%. Результаты ЭхоКГ‑исследова‑
ния детей с аускультативными феноменами (измене‑
ние тонов, систолический или диастолический шум) 
и  предполагаемыми ревматическими пороками серд‑  
ца свидетельствовали о  врожденных аномалиях 
и гипердиагностике пороков сердца [4]. 

Известно, что аномалии могут проявляться кли‑
ническими признаками подобными порокам сердца 
или протекать латентно [5]. Распознавание при 
выполнении ЭхоКГ предполагает знание возможных 
вариантов анатомических структурных нарушений. 

Передняя часть
фиброзного

кольца

Задняя часть
фиброзного

кольца

Передняя
створка

Задняя
створка

(3 гребешка)

Сухожильные
хорды

Переднемедиальная
комиссура
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папиллярная

мышца

Переднелатеральная
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Заднелатеральная
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Рис. 1. Анатомические структуры МК.

Таблица 1
Компоненты МКК

Створки клапана с комиссурами Митральный клапан Митральный клапанный комплекс
Кольцо
Створочные хорды Подкапанные структуры
Папиллярные мышцы
Миокард левого предсердия
Миокард левого желудочка
Эндокард левого предсердия и левого желудочка
Аортально-митральный занавес
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покрытые эндокардом, в составе которого различают 
эндотелий, субэндотелиальный слой — соединитель‑
нотканный, мышечно‑эластический и  наружный  — 
соединительнотканный. На  створках от  основания 
до свободного края различают две зоны — предсерд‑
ная гладкая и  зона коаптации (англ.  — coaptation) 
шероховатая более толстая из‑за слияния многочи‑
сленных сухожильных хорд. В нормально сформиро‑
ванном МК насчитывают две створки, представляю‑
щие собой непрерывные структуры, различающиеся 
по  форме, длине и  прикреплению к  фиброзному 
кольцу [1, 6]. 

Передняя створка, аортальная, является продол‑
жением стенки восходящей аорты, аортального кла‑
пана и мембранозной части межжелудочковой пере‑
городки, она длиннее задней створки, однако 
на окружности фиброзного кольца занимает меньше 
места [6]. 

Задняя створка, муральная, короче, однако при‑
крепляется к  фиброзному кольцу по  дуге в  два раза 
превышающей длину дуги передней створки. Пло‑
щадь поверхности обеих створок одинаковая и  пре‑
восходит более чем в 2 раза площадь левого атриовен‑
трикулярного отверстия [1, 3]. Во  время систолы 
передняя и задняя створки соприкасаются в области 
шероховатой зоны, образуя дугообразную линию 
коаптации. 

Каждая из створок состоит из трех гребешков (для 
передней створки — А1‑3, для задней Р1‑3), к свобод‑
ному краю которых прикрепляются створочные сухо‑
жильные хорды (первичные). Створки соединены 
друг с  другом комиссурами  — заднелатеральной 
и  переднемедиальной, расположенными по  боль‑
шому диаметру фиброзного кольца (рис. 1) [7]. Благо‑
даря тому, что комиссуры являются более тонкими 
областями, повышается податливость заднего сег‑
мента МК, позволяющая расширить или уменьшить 
окружность клапана.

Сухожильные хорды. Сухожильные хорды связы‑
вают створки клапана с  папиллярными мышцами 
и  тянутся от  передней или задней папиллярной 
мышцы в  количестве 12‑24, разветвляясь в  пути 3‑4 
раза на хорды 1‑го, 2‑го и 3‑го порядка. Таким обра‑
зом, к створкам атриовентрикулярного клапана при‑
крепляется 70‑120 створочных хорд. Сухожильные 
хорды, прикрепляющиеся к  свободному краю ство‑
рок, называют первичными (маргинальными); хорды, 
прикрепляющиеся к  шероховатой зоне края перед‑
ней и задней створки, называют вторичными (базаль‑
ными); хорды, прикрепляющиеся к  основанию зад‑
ней створки рядом с фиброзным кольцом или комис‑
сурами, называют третичными [6]. 

Сухожильные хорды представляют собой сложные 
структуры. Их внутренний слой состоит из  плотно 
связанных волокон коллагена; наружный слой 
состоит из  рыхлых коллагеновых и  эластических 

волокон и,  по  мнению некоторых исследователей, 
содержит кровеносные сосуды [3, 5]. Хорды покрыты 
слоем эндотелиальных клеток. Фибробласты равно‑
мерно распределяются во  внутреннем и  внешнем 
слое хорды. Сложное трехмерное расположение кол‑
лагеновых волокон обеспечивает эластичность хорд, 
смягчая пиковое напряжение, возникающее при 
сокращении стенок желудочков и  папиллярных 
мышц. Растяжимость хорды увеличивается с возрас‑
танием ее длины, снижается с возрастом человека [7, 
8]. Взаимодействие и  непрерывность связи папил‑
лярная мышца‑хорда‑фиброзное кольцо клапана 
имеет большое значение для поддержания формы 
ЛЖ при сокращении и расслаблении.

Папиллярные мышцы. Количество папиллярных 
мышц ЛЖ вариативно, их топография, размеры 
и длина прикрепляющихся сухожильных хорд оказы‑
вают определяющее влияние на геометрию ЛЖ в здо‑
ровом сердце и  при патологии. Положение папил‑
лярных мышц, длина, толщина и  растяжимость 
 сухожильных хорд, зоны их прикрепления и взаимо‑
действие со створками клапана играют важную роль 
в распределении силы для правильного функциони‑
рования МК [1]. Часто выявляют две папиллярные 
мышцы  — переднелатеральную и  заднемедиальную 
[2]. Переднелатеральная и  заднемедиальная папил‑
лярная мышца являются непосредственным продол‑
жением миокарда. Длина переднелатеральной папил‑
лярной мышцы достигает 3,5  см, заднемедиальная 
папиллярная мышца немного короче. 

Фиброзное кольцо. Кольцо МК, к  которому при‑
крепляются створки, представляет фиброзномышеч‑
ное эллипсовидное образование в форме седла, пло‑
щадью 5‑11  см2 [7, 9]. Переднемедиальная часть 
митрального кольца, более жесткая, является продол‑
жением кольца аорты, задняя часть кольца более 
податлива [9]. Конфигурация митрального кольца 
улучшает коаптацию створок и снижает их напряже‑
ние. Площадь кольца увеличивается в конце систолы, 
достигая максимального размера в  конце диастолы. 
Передняя часть фиброзного кольца остается практи‑
чески неподвижной, в  то  время как изменение раз‑
мера атриовентрикулярного отверстия происходит 
за  счет подвижности задней части. Митральное 
кольцо участвует в  сокращении сердца, смещаясь 
вертикально к  предсердию и  уменьшаясь в  размере 
во время систолы, к верхушке желудочка — во время 
диастолы [10, 11].

Аномалии створок 
Гипоплазия створок. Атрезия двустворчатого клапана 

с  гипоплазией ЛЖ относится к  критическим порокам 
сердца у детей и нередко рассматривается в составе син‑
дрома гипоплазии левых отделов сердца, встречающе‑
гося в  2‑4% случаев всех ВПС, являющегося одной 
из самых частых причин смерти младенцев [12]. 
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В случаях гипоплазии одной из  створок МК ее 
выявляют в более позднем возрасте. Случай тяжелой 
гипоплазии задней створки МК описан у 14‑летнего 
ребенка [13]. Учитывая прогрессирующую митраль‑
ную и  сердечную недостаточность (СН), пациенту 
выполнили комплексное исследование, при котором 
выявили практически полное отсутствие задней 
створки МК без других пороков сердца. При ультра‑
звуковом исследовании сердца отметили увеличение 
длины и  подвижности передней створки МК, что 
компенсировало частично отсутствие задней створки. 
Во  время оперативного лечения ребенка оказалось, 
что створочные хорды, направляющиеся к отсутству‑
ющей задней створке, крепились непосредственно 
к эндокарду задней части фиброзного кольца [9]. 

Гипоплазия задней створки МК, выявленная 
в более позднем возрасте, описана у 45‑летнего муж‑
чины и  69‑летней женщины с  недавно возникшей 
одышкой и  тяжелой митральной регургитацией. 
Результаты двух‑ и  трехмерной чреспищеводной 
ЭхоКГ показали у  одного и  второго пациента выра‑
женную гипоплазию задней створки МК, подтвер‑
жденную у  обоих пациентов при оперативном лече‑
нии [14]. 

Уникальным случаем является впервые выявлен‑
ная гипоплазия задней створки МК у  72‑летнего 
мужчины с СН, фибрилляцией предсердий и митраль‑
ной регургитацией [15]. При трансторакальном уль‑
тразвуковом исследовании диагностировали эксцен‑
тричную задне‑направленную струю при митральной 
регургитации. При чреспищеводной ЭхоКГ выявили 
большую переднюю створку МК с пролабированием 
А  2,3 и  уплотнением краевого сегмента, отсутствие 
задней створки и  гипоплазированную задне‑меди‑
альную папиллярную мышцу. В представленном слу‑
чае большая передняя створка МК с хорошей коапта‑
цией с  задним краем фиброзного кольца привела 
к  митральной регургитации в  поздние сроки  — 
на восьмом десятке лет жизни. Дегенеративные изме‑
нения передней створки в виде уплотнения и сниже‑
ния эластичности способствовали появлению при‑
знаков митральной и СН.

Описанные случаи свидетельствуют о  том, что 
гипоплазия задней створки МК протекает иногда 
малосимптомно. Вместе с тем, возникают трудности 
при ультразвуковой диагностике аномалии и  ее 
не  диагностируют, несмотря на  прогрессирующую 
митральную недостаточность и  симптомы хрониче‑
ской СН. Методом выбора в  диагностике аномалии 
является чреспищеводная ЭхоКГ [16]. 

Двойное устье МК. ДУМК описано впервые 
Greenfield WS  в 1876г [17]. Аномалия формируется 
в  результате появления дополнительного отверстия 
в  передней створке МК или в  случае образования 
широкой перемычки между передней и задней створ‑
кой с  двумя отверстиями в  каждой створке (рис. 2).

ДУМК встречается редко, в  мире описано всего 
200 случаев [17]. Вместе с  тем, по  мнению других 
исследователей, ДУМК встречается чаще — в 1% слу‑
чаев вскрытий при ВПС [18]. ДУМК в половине слу‑
чаев диагностируют как изолированную аномалию, 
в других случаях выявляют при обструктивных поро‑
ках левого сердца, дефекте межпредсердной перего‑
родки, при некомпактном миокарде или аномалиях 
створок (расщепленная створка МК) [18]. В отличие 
от  двойного митрального клапана ДУМК определя‑
ется как единственный клапан — атриовентрикуляр‑
ная перегородка, с  двумя отверстиями, на  одном 
фиброзном кольце. При двойном МК диагностируют 
два фиброзных кольца со своими клапанами, комис‑
сурами, створочными хордами и  папиллярными 
мышцами. 

ДУМК рассматривают по морфологическим при‑
знакам в виде следующих типов: полный мостовой — 
фиброзная ткань полностью разделяет атриовентри‑
кулярное отверстие на  равные или неравные части 
с  двумя отверстиями, неполный мостовой тип  — 
волокна отходящие от свободного края створок сое‑
диняют обе створки и  дырочный (эксцентричный) 
тип — дополнительное отверстие находится в облас‑
ти одной из комиссур [19]. 

Наиболее распространенным типом (85% случаев) 
является эксцентричный или тип с отверстием (“дыроч‑
ный”), к менее распространенному (15% случаев) отно‑
сится центральный (мостовой полный или неполный) 
тип. Два отверстия одинакового размера встречаются 
в 15% случаев, в остальных случаях — отверстия нерав‑
ного размера. Створочные сухожильные хорды прикре‑
пляются к краям дополнительного отверстия и свобод‑
ному краю створки и  протягиваются к  папиллярным 
мышцам, часто многочисленным [20]. 

Рис. 2. ДУМК полного мостового типа: передняя и задняя створки разделены 
фиброзной перегородкой (дополнительная створка со створочными хордами), 
атриовентрикулярное отверстие разделено на неравные части с двумя отвер-
стиями (собственное наблюдение).
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Гемодинамические нарушения встречаются часто 
в виде митральной регургитации, появляющейся при 
больших размерах дополнительного отверстия, реже 
наблюдают митральный стеноз, изредка  — стеноз 
и недостаточность [20]. 

При ЭхоКГ визуализируют два антеградных 
потока через МК.

Супрамитральное кольцо. В  зависимости от  связи 
с  митральным кольцом описано два типа супрами‑
тральных (надклапанных) колец [21]. Первый тип 
в  виде фиброзной мембраны, располагающейся 
с  предсердной стороны выше митрального кольца, 
или прилежащей к нему, не связанной со створками 
МК, с  единственным отверстием в  центре или экс‑
центрично, и  связанной с  нормальным подклапан‑
ным аппаратом (рис. 3). 

Второй тип  — интрамитральное кольцо в  виде 
тонкой мембраны располагается внутри воронки 
из створок МК и тесно прилегает к ним, часто сочета‑
ется с  аномальным подклапанным аппаратом [2, 3]. 
Дополнительное образование фиброзного кольца 
встречается в виде полного или частичного супрами‑
трального кольца, в любом случае, создающего пре‑
пятствие для потока крови. В  результате появляется 
клиника митрального стеноза c обструкцией 
на  уровне клапанного кольца или подклапанного 
комплекса, и прогрессирующей застойной СН в ран‑
нем детском возрасте (продолжительность жизни 
пациента без оперативного лечения в  среднем 36 
мес.). Супрамитральное кольцо редко (в 10% случаев) 
встречается как изолированная аномалия, как пра‑

вило, является одним из  компонентов синдрома 
Shone JD, et al. (“парашютообразный” МК, стеноз 
аорты, коарктация аорты) [22, 23]. Оперативное лече‑
ние аномалии эффективнее при супрамитральном 
положении кольца, в то время как при интрамитраль‑
ной позиции часто возникают рецидивы [24, 25]. 

Двойной МК. ЛЖ с  двойным МК встречается 
редко, сопровождается транспозицией магистраль‑
ных сосудов, отходящих от уменьшенного в размере 
правого желудочка. Как правило, двойному МК 
сопутствует дефект межжелудочковой перегородки, 
а  сами желудочки располагаются один позади дру‑
гого. Каждому из двух МК соответствует фиброзное 
кольцо и  хордально‑папиллярная система, образую‑
щая “парашютообразный” МК [3]. При физикаль‑
ном исследовании сердца определяют признаки 
митральной недостаточности или стеноза.

Изолированная расщелина створки. Изолирован‑
ная расщелина передней створки МК относится 
к  редким аномалиям, сопровождающимся симпто‑
мами митральной недостаточности. Расщелина 
на  передней створке встречается от  нескольких мм 
до значительной длины — простирается на всю глу‑
бину створки до  митрального кольца, направлена 
к корню аорты и при трансторакальной ЭхоКГ выгля‑
дит как щелевидное отверстие в  передней части 
митральной створки [26]. Сухожильные хорды при‑
крепляются по краю створки и расщепления, соеди‑
няя клапан с межжелудочковой перегородкой. В слу‑
чае небольшой длины сухожильных хорд, прикрепля‑
ющихся к  межжелудочковой перегородке, они 
удерживают створку близко к  межжелудочковой 
перегородке, тем самым создавая субаортальную 
обструкцию. Выделено две группы аномалий с  рас‑
щелиной передней митральной створки: одна 
группа — изолированная аномалия с нормально раз‑
витыми крупными сосудами сердца; другая — расще‑
лина створки сопровождается аномальным конусом 
с  транспозицией магистральных артерий или двой‑
ным устьем правого желудочка [27]. 

Расщелина задней створки встречается значи‑
тельно реже по  сравнению с  аномалией передней 
створки. Исследователи отмечают локализацию рас‑
щелины  — Р 2 задней створки и,  как правило, при 
этом наблюдают транслокацию (поворот) папилляр‑
ных мышц против часовой стрелки [28, 29]. В  50% 
случаев у  пациентов с  расщелиной задней створки 
наблюдают гемодинамически значимую митральную 
недостаточность [29]. 

При исследовании пациентов с  выраженной 
митральной недостаточностью в  3D ЭхоКГ распро‑
страненность расщелины створки МК оказалась 
выше  — ее диагностировали в  3,3% случаев [30]. 
Большинство расщелин передней створки выявляли 
между А1 и  А2, расщелины задней створки находи‑
лись в  области естественного деления на  гребешки.

Рис. 3. Супрамитральное кольцо (SR), располагающееся над кольцом МК 
и создающее препятствие кровотоку.
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Трехстворчатый МК. К  редким аномалиям МК 
относится трехстворчатый клапан в  виде трилист‑
ника, со  створками одинакового размера, разделен‑
ными тремя комиссурами, тремя папиллярными 
мышцами и  центральной коаптацией. Гемодинами‑
ческие нарушения  — митральная недостаточность, 
возникают, вследствие неполной коаптации створок. 
Описаны случаи трехстворчатого МК у  пациентов 
с  гипертрофической кардиомиопатией, подклапан‑
ным стенозом и двустворчатым аортальным капаном. 
Прижизненная диагностика проводится с  использо‑
ванием чреспищеводной ЭхоКГ [31, 32]. В случае тя‑
желой митральной недостаточности показано хирур‑
гическое лечение [33].

Четырехстворчатый МК. Аномалия встречается 
редко, единичные описания четырехстворчатого МК 
касаются пациента 63 лет с гипертрофической кардио‑
миопатией, направленного на  оперативное лечение 
с  тяжелой митральной недостаточностью и  СН [34]. 
При ЭхоКГ, помимо признаков гипертрофической 
кардиомиопатии, выявлены четыре створки МК, 
образующие квадратное отверстие в диастолу, к кото‑
рым тянулись сухожильные хорды от четырех папил‑
лярных мышц. При чреспищеводной ЭхоКГ опреде‑
лялись одинакового размера подвижные створки.

Пролапс МК. Пролапс митрального клапана 
(ПМК) является самой распространенной наслед‑
ственной вальвулопатией в мире [35], его диагности‑
руют при моногенных синдромах наследственных 
нарушений соединительной ткани (ННСТ)  — син‑
дром Марфана, синдром Элерса‑Данло, несовершен‑
ный остеогенез и  т. п., и  как самостоятельный пер‑
вичный синдром и при многофакторных нарушениях 
соединительной ткани [36]. ПМК диагностируют при 
ЭхоКГ в  случае смещения створок не  менее, чем 
на 2 мм выше плоскости МК во время систолы, при 
визуализации по длинной оси сердца [35, 37]. 

ПМК не  встречается у  новорожденных и  редко 
встречается у детей [38]. Распространенность не син‑
дромного ПМК увеличивается с  возрастом пациен‑
тов: при исследовании >2 тыс. подростков и юношей 
13‑19 лет составила 0,7%, у  людей в  возрасте 50‑60 
лет  — 2,4% [37, 39]. К  клиническим проявлениям 
ПМК относят аускультативные признаки (систоличе‑
ский клик и шум митральной регургитации), вместе 
с тем и эти признаки могут отсутствовать. 

Анатомические изменения при ПМК включают 
избыточность одной или обеих створок, неравномер‑
ное увеличение их толщины и  выпячивание (пара‑
шютообразность), увеличение диаметра левого атри‑
овентрикулярного кольца, удлинение, неравномер‑
ное утолщение или истончение, и  избыточность 
створочных хорд [40].

Характерными морфологическими признаками 
ПМК считают фиброзные (фиброэластический дефи‑ 
цит) и  миксоматозные (болезнь Барлоу) изменения, 

развивающиеся в  результате расширения среднего 
спонгиозного слоя створки (вследствие накопле‑
ния протеогликанов), структурные изменения кол‑
лагена и  створочных хорд [35]. Основную роль 
в механизмах развития синдромного и несиндром‑
ного ПМК отводят нарушениям регуляции TGF‑β 
[41], оказывающего разнонаправленное влияние 
на  структуру внеклеточного матрикса (профибро‑
тическое, повышающее протеолиз и  активность 
металлопротеиназ). 

Результаты недавних генетических исследований 
редкой Х‑связанной формы наследования ПМК 
(миксоматозная клапанная дистрофия) свидетель‑
ствуют о мутациях в гене филамина‑А [42, 43], нару‑
шающих организацию клеточной актиновой сети, 
способность клеток к распространению и миграции, 
ухудшающие реакцию на  механический стресс 
и вызывающие ПМК. Эта форма встречается у муж‑
чин, характеризуется множественным миксоматоз‑
ным поражением клапанов и  подклапанных струк‑
тур, помимо систолического провисания, отмечают 
особенности движения створок МК — ограничение, 
в диастолу [44]. 

Благодаря возможностям ультразвукового исследо‑
вания сердца выявлены продромальные признаки 
ПМК в виде аномальной передней коаптации створки 
[44]. У пациентов с минимальным систолическим сме‑
щением створки предполагают более поздний (пятое‑
шестое десятилетие жизни) риск развития несиндром‑
ного ПМК с  серьезными осложнениями (аритмии, 
митральная регургитация, застойная СН) [45, 46].

Ультразвуковое исследование сердца в  апикаль‑
ной позиции в  двухмерном изображении нередко 
не позволяет учитывать седловидную форму митраль‑
ного кольца и  результаты ошибочно оценивают как 
признаки ПМК. 

Классический ПМК диагностируют при толщине 
створки >5 мм, неклассический — при меньшей тол‑
щине митральной створки [37]. Миксоматоз часто 
выявляют при пролабировании задней створки. 

Основным осложнением ПМК является мит раль‑ 
ная регургитация, степень которой вариативна. Ос‑
ложнением первичного ПМК является фиброз  ство‑ 
рок МК, удлинение и  уменьшение толщины ство‑
рочных хорд с  разрывом, изменения стенки желу‑
дочка из‑за трения створкой. Прогрессирование 
митральной регургитации связывают с увеличением 
диаметра митрального кольца, надрывом или разры‑
вом миксоматозно измененных сухожильных хорд 
и появлением “молотящей” створки. При тяжелой ми‑ 
тральной регургитации отмечают морфологические 
и  функциональные нарушения ЛЖ и  предсердия, 
обусловливающие развитие СН. Хирургическую 
коррекцию ПМК и  митральной регургитации про‑
водят при выраженных гемодинамических наруше‑
ниях [40, 46]. 
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Аномалии папиллярных мышц 
Клинические проявления аномалий папиллярных 

мышц зависят от  анатомического и  топографиче‑
ского характера нарушений и механического влияния 
на функцию МК. 

При ЭхоКГ исследовании, оперативном лечении 
или аутопсии отмечают различную форму, количе‑
ство папиллярных мышц и их головок [1, 5].

Одиночная папиллярная мышца. Прикрепление 
створочных хорд к  одной крупной или нескольким 
небольшим папиллярным мышцам изменяет натяже‑
ние хорд и створок во время сердечного цикла. Нор‑
мальные створки МК и  комиссуры из‑за коротких 
по длине створочных хорд, прикрепляющихся к одной 
единственной папиллярной мышце, сближаются, 
уменьшая атриовентрикулярное отверстие [2, 47]. 

В  этом случае определяют аускультативные при‑
знаки митрального стеноза. 

Иногда две папиллярные мышцы располагаются 
близко друг к другу, составляя как бы единую папил‑
лярную мышцу, обычно располагающуюся в  центре 
и получающую хорды от обеих створок МК (рис. 4).

Основная (доминирующая) папиллярная мышца, 
часто заднемедиальная, нормального размера, в  то 
время как вторая мышца вытянута и  смещена выше 
в  желудочке с  кончиком, достигающим фиброзного 
кольца [39]. Исходящие из  папиллярной мышцы 
створочные хорды, короткие и утолщенные, ограни‑
чивают движение створок и  создают обструкцию 
атриовентрикулярного отверстия с клинической кар‑
тиной митрального стеноза (рис. 5).

При подобной аномалии атриовентрикулярное 
отверстие уменьшается в размере, подвижность ство‑
рок ограничивается и  клапан приобретает форму 
“парашюта” [47]. Ограничение подвижности створок 
и препятствия потоку крови в ЛЖ во время диастолы 
обусловливают появление признаков митрального 
стеноза, в  редких случаях появляется митральная 
регургитация.

“Парашютообразный” МК в 95% случаев, по мне‑
нию Tandon R, встречается в  комплексе с  другими 
аномалиями митрального комплекса (двойной МК, 
полная транспозиция сосудов, единственный желу‑
дочек, дефект межжелудочковой перегородки, дефект 
межпредсердной перегородки, открытый артериаль‑
ный проток, право‑ или левосторонние обструктив‑
ные аномалии) [48]. Парашютообразная форма МК 
формируется в случаях отхождения створочных хорд 
от одной папиллярной мышцы, при неполном разде‑
лении передней и  задней папиллярной мышцы, 
от  которой отходят короткие створочные хорды 
с  облитерацией межхордальных пространств и  при 

A Б
Рис. 4 (А, Б). А) Тюльпановидное сращение головок папиллярных мышц со смещением одной из головок в зону фиброзного кольца; удлинение, частичное отсут-
ствие деления на ряды створочных хорд. Б) Расщепление и фиксация основания, сращение и гипоплазия головок задней группы папиллярных мышц; удлинение, 
частичное отсутствие деления на ряды створочных хорд (собственное наблюдение).

Рис. 5. Частичное расщепление головок задней группы папиллярных мышц, 
дислокация части головок в зону фиброзного кольца, укорочение и частичное 
отсутствие деления на ряды створочных хорд (собственное наблюдение).
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удлинении одной папиллярной мышцы, головка 
которой достигает створки МК (асимметричный 
“парашютообразный” МК). “Парашютообразный” 
МК встречается часто в  сочетании с  супрамитраль‑
ным кольцом [39, 48]. 

Oosthoek PW, et al., 1997г описал неполную форму 
“парашютообразного” МК с  двумя папиллярными 
мышцами, одна из  которых гипоплазированая, дру‑
гая — доминантная, вытянутая с большим количест‑
вом сухожильных хорд. Гипоплазированная папил‑
лярная мышца верхушкой может прикрепляться 
непосредственно к створке МК, за счет чего форми‑
руется асимметричная форма “парашютообразного” 
МК. Длительное время аномалия протекает мало‑
симптомно, поскольку митральный стеноз в  этом 
случае не формируется [49].

Диагностируют аномалию в  детском возрасте, 
тогда  же корригируют выявленные пороки опера‑
тивными методами. Изолированная аномалия 
встречается редко, бессимптомное течение нехарак‑
терно [39]. 

До 2010г зарегистрировали 9 случаев “парашюто‑
образного” МК у  взрослых [50]. Частота развития 
аномалии составляла при аутопсии 0,6% при ВПС 
при клиническом исследовании — 0,21‑0,42% случая. 
Оперативное лечение аномалии часто сопровожда‑
ется неблагоприятным прогнозом. Восемнадцатилет‑
няя выживаемость пациентов после хирургического 
лечения составляет 18% [51]. 

Удлиненные папиллярные мышцы. В  1967г Layman 
NE, et al. описал редкую аномалию МК с увеличен‑
ными и удлиненными, изредка соединенными между 
собой, папиллярными мышцами, с  короткими фи‑ 
брозными тяжами, прикрепляющимися к  свобод‑
ному краю передней створки МК [52]. 

Вследствие отсутствия створочных хорд ограничи‑
вается движение створки, препятствующее смыка‑
нию передней и  задней створок. При исследовании 
пациентов с удлиненными папиллярными мышцами 
и  короткими створочными хордами отмечают при‑
знаки митральной недостаточности и/или стеноза. 
Задняя створка часто не  изменена и  соединяется 
с папиллярными мышцами обычными по длине сухо‑
жильными хордами. В  редких случаях хорды, тяну‑
щиеся к  задней створке, также замещены коротким 
фиброзным тяжом (рис. 6).

МК в  этом случае приобретает форму “аркады” 
(или “гамака” Carpentier А, et al., 1976г). Створки кла‑
пана нормальной или увеличенной толщины, вслед‑
ствие чего возникают неправильные предположения 
о ревматической природе изменений структуры ство‑
рок [52]. 

Аномалия является редкой, диагностируют преи‑
мущественно у детей в возрасте до 3 лет. К 2010г опу‑
бликовано описание 15 случаев у взрослых старше 18 
лет, наибольший возраст выжившего пациента — 65 

лет. Из всех зарегистрированных случаев при ЭхоКГ‑
исследовании диагностировано 2 случая аномалии, 
остальные выявлены во время оперативного лечения. 
Клиническая картина аномалии зависит от  тяжести 
митрального стеноза и/или недостаточности. При 
выраженных нарушениях детей с  аномалией опери‑
руют в раннем возрасте, у взрослых пациентов позд‑
няя диагностика объяснялась менее тяжелой сте‑
пенью стеноза. Во  взрослом возрасте, поскольку 
встречаемость невысокая, аномалия не  всегда пра‑
вильно оценивается [53, 54]. 

Начиная с  1977г исследователи предложили не‑
сколько классификаций врожденных аномалий МК, 
однако ни  одна из  них не  отражала то  множество 
комбинаций поражения компонентов МК, которое 
выявляют прижизненно и при посмертном исследо‑
вании. Наиболее практичной является описательная 
систематизации аномалий, предложенная Mitruka 
SN, et al., 2000г [55]. Авторы представили нарушения 
гемодинамики и посегментную локализацию анома‑
лий (табл. 2). 

Аномалии МК комплекса представлены широким 
спектром изменений, нередко связанных с  другими 
структурными врожденными поражениями сердца, 
в  связи с  чем необходимо тщательное посегментное 
исследование визуализирующими методами диагно‑
стики [56]. В ретроспективном эхокардиографическом 
исследовании пациентов с двустворчатым аортальным 
клапаном в 5,8% случаев (чаще, чем у людей без порока 
сердца) van Rensburg A, et al. [57] выявили аномалии 
МК, вызывающие гемодинамические расстройства — 
митральную недостаточность (“парашютообразный” 
МК, дополнительная створка МК, ПМК, расщелина 
створки) и  изменения, не  вызывающие нарушений 
внутрисердечной гемодинамики (удлиненная перед‑

Рис. 6. Аномалии задней группы папиллярных мышц и створочных хорд МК: 
расщепление, гипоплазия и удлинение головок папиллярных мышц, частичное 
отсутствие деления на ряды и незавершенное разделение маргинальных ство-
рочных хорд (собственное наблюдение).
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няя створка, аномалии количества и формы папилляр‑
ных мышц, аномально расположенные хорды ЛЖ). 
Исследователи подтвердили нередкое сочетание ано‑
малий различных структур сердца. 

Наиболее доступное исследование — ЭхоКГ, кото‑
рая выполняется согласно рекомендациям, с  осмот‑
ром, морфометрической оценкой структур сердца 
и  гемодинамики. Аномалии могут оказывать значи‑
тельное влияние на функцию клапана с детского воз‑
раста или протекать малосимптомно, вызывая гемо‑
динамические нарушения в  более поздние сроки 
у взрослых. Клинические симптомы часто указывают 
на  митральную недостаточность и/или реже на 
митральный стеноз и их сочетание. 

Многие аномалии при своевременной диагно‑
стике успешно корригируют хирургическими мето‑

дами лечения, зависящими от  правильной предопе‑
рационной оценки внутреннего строения сердца. 
Точное описание аномалий осуществляют с по мощью 
чреспищеводной ЭхоКГ, дополняя сведения о  нару‑
шениях структуры и функции сердца другими мето‑
дами визуализации (магнитно‑резонансная томогра‑
фия). С  целью выявления аномалий необходимо 
представлять и знать возможные нарушения развития 
МКК и  методы их оценки. Своевременная диагно‑
стика аномалий МКК имеет большое значение для 
выбора хирургического метода лечения и  прогноза 
пациента. 

Отношения и  деятельность: все авторы заявляют 
об отсутствии потенциального конфликта интересов, 
требующего раскрытия в данной статье.

Таблица 2
Классификация врожденных аномалий МКК сердца [из 47 с изменениями]

Локализация аномальных структур, тип нарушений Нарушения гемодинамики
Надклапанная Супрамитральное кольцо Надклапанное Митральный стеноз 

Митральная 
недостаточность
Сочетание стеноза 
и недостаточности

Интрамитральное
Клапанная Фиброзное кольцо Двойной митральный клапан

Створки Двойное устье клапана Тип
полный мостовой
неполный мостовой
дырочный

Изолированная расщелина створки Передней створки
Задней створки

Трехстворчатый клапан
Четырехстворчатый клапан
Гипоплазия (атрезия) створки Передней створки

Задней створки
Пролабирование створки Передней створки

Задней створки
Передней и задней створки

“Парашютообразный” клапан Симметричный 
Асимметричный 

Клапан в виде “аркады” или “гамака”
Подклапанная Папиллярные мышцы Одиночная папиллярная мышца

Удлиненная папиллярная мышца
Избыточное количество папиллярных мышц

Сухожильные хорды Короткие или длинные
Множественное или единичное разветвление

Не типичные зоны 
прикрепления

Сочетание аномалий
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