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Введение  
Аускультативный феномен среднесистолического 

щелчка и позднесистолического шума был известен 
начиная с XIX века. Однако только в 1963 году южно-
африканский кардиолог J. B. Barlow дал объяснение 
этому феномену, а позднее J. M. Criley определил это 
состояние как пролапс митрального клапана [1,2]. С 
этой поры пролапс митрального клапана (ПМК) яв-

ляется предметом оживленных дискуссий в кардио-
логическом сообществе, подтверждая определение 
как «одного из наиболее важных и наиболее запутанных 
приложений» [3] не только с точки зрения ультразву-
ковой диагностики, но и оценки кардиологических 
рисков и тактики ведения. 

 
История и современное  
состояние вопроса  

ПМК, как известно, определяется как систолический 
прогиб одной или обеих створок митрального клапана 
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Пролапс митрального клапана (ПМК) в течение длительного времени остается предметом интенсивных дискуссий относительно прогноза и 
дальнейшей тактики ведения. В подавляющем большинстве случаев это состояние имеет доброкачественный прогноз. Однако результаты 
недавних секционных исследований и наблюдения показывают риски развития внезапной сердечной смерти (ВСС) в некоторых подгруппах 
пациентов, имеющих этот клинический феномен. Представленный обзор литературы описывает популяцию пациентов с ПМК в наибольшей 
степени подверженных развитию жизнеугрожающих желудочковых тахиаритмий. Пациенты с наличием комплекса изменений, включающих, 
двустворчатый ПМК, отрицательные зубцы Т в нижних и боковых отведениях на стандартной электрокардиограмме (ЭКГ) в 12 отведениях 
и особый анатомический феномен, называемый митрально-аннулярное разъединение (mitral annular disjunction – MAD), имеют высокий 
риск развития желудочковых эктопий и ВСС. Отражением высокого риска ВСС у таких пациентов является нарастание желудочковой эктопии 
по данным холтеровского мониторирования. Наличие двухстворчатого ПМК и феномена MAD, заключающегося в отделении линии при-
крепления задней створки митрального клапана от базального сегмента нижней стенки левого желудочка далее в полость левого предсердия, 
определяет наличие особой формы ПМК, так называемого аритмогенного ПМК. Таким образом, ПМК в подавляющем большинстве случаев 
имеет доброкачественный прогноз. Однако пациенты, имеющие перечисленные признаки аритмогенного ПМК, требуют особенно тщательного, 
ежегодного наблюдения с контролем ЭКГ, холтеровского мониторирования и эхокардиографического исследования сердца для уменьшения 
рисков желудочковых тахиаритмий и ВCС. 
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Mitral valve prolapse (MVP) has long been the subject of intense discussions regarding the prognosis and follow-up tactics. In most cases, this 
condition has a benign prognosis. However, recent autopsy and follow-up studies have shown risks of developing sudden cardiac death (SCD) in some 
subgroups of patients who have this clinical phenomenon. The proposed literature review uses the population of patients with MVP with the highest 
probability of developing life-threatening ventricular tachyarrhythmias. Patients with the presence of a complex of changes, including bicuspid MVP, 
negative T waves in the inferior and lateral leads on a standard 12-lead electrocardiogram (ECG), and a special anatomical phenomenon called mitral 
annular disjunction (MAD), are at high risk of developing ventricular ectopias and VSS. A reflection of the high risk of SCD in such patients is the 
increase of ventricular ectopy according to Holter monitoring. The presence of a bicuspid MVP and the MAD phenomenon, which is a separation of 
the line of attachment of the posterior mitral leaflet from the basal inferior wall segment towards the atrial wall, determines the presence of a special 
form of MVP, the so-called arrhythmogenic MVP. Hence, in most cases MVP has a benign prognosis. However, patients with the aforementioned ar-
rhythmic MVP signs must be given particular attention and annual follow-up including ECG control, Holter monitoring and echocardiographic 
examination of the heart to reduce the risk of ventricular tachyarrhythmias and SCD development. 
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в полость левого предсердия. Первые популяционные 
исследования, проводимые в 80-е годы прошлого 
столетия, давали результаты распространенности этого 
состояния до 15% в общей популяции, а среди моло-
дых лиц и женщин – до 20-40% [4]. Более жёсткие 
критерии диагностики ПМК, требующие прогиба ство-
рок на 2 мм выше плоскости митрального кольца, 
определяемого прежде всего в парастернальном до-
ступе длинной оси, согласно Фрамингемскому иссле-
дованию, практически на порядок уменьшили рас-
пространённость этого состояния и свели к цифрам 2-
2,5% в общей популяции, без возрастных и половых 
различий [5,6]. В этом же исследовании ни один из 
пациентов с ПМК не имел в анамнезе эпизодов вне-
запной смерти, а частота встречаемости фибрилляции 
предсердий, цереброваскулярных событий, синко-
пальных эпизодов, одышки, боли в груди и изменений 
на электрокардиограмме (ЭКГ) была схожей с частотой 
встречаемости среди лиц, не имеющих ПМК [7]. Не-
смотря на то, что нередко среди лиц с ПМК на ЭКГ на-
блюдались нарушения реполяризации, было принято 
относить эти изменения к неспецифическим, выявлен-
ные нарушения ритма – к не угрожающим жизни, а 
случаи внезапной смерти – к наличию сопутствующей 
кардиомио- или каналопатии [8]. 

Казалось бы, вопрос с отношением к ПМК был за-
крыт, и в отсутствие прогрессирующей миксоматозной 
дегенерации створок и деструкции клапанного аппа-
рата, вызывающего развитие сопутствующей выра-
женной митральной недостаточности, эти пациенты 
имеют благоприятный прогноз. Однако секционные 
исследования лиц, умерших в результате внезапной 
сердечной смерти (ВСС), и лиц, перенесших внезапную 
смерть, показали несколько другие данные. Так, про-
веденный метаанализ 23 исследований ВСС, вклю-
чавший 38 054 события, выявил неустановленные 
причины летального исхода в 22,1% случаев, из них 
у 11,7% лиц наблюдался ПМК. У подавляющего числа 
лиц с ПМК, перенесших ВСС, имелись комплексные 
желудочковые нарушения ритма, включавшие частые, 
парные и групповые желудочковые экстрасистолы по 
типу пароксизмов неустойчивой желудочковой тахи-
кардии, также было отмечено преобладание женщин 
молодого и среднего возраста [9-11].  

 
Не все пролапсы одинаковы 

Итак, почему же разные исследования дали столь 
противоречивые результаты? Еще в 1876 году J. Henle 
описал анатомический феномен смещения линии при-
крепления задней створки митрального клапана от 
стенки левого желудочка далее в полость левого пред-
сердия [12]. Позднее феномен так называемого мит-
рально-аннулярного разъединения (mitral annular dis-
junction – MAD) был подтверждён другими авторами 

[13,14] и первоначально расценивался как вариант 
нормального развития сердца. Так, небольшое, в пре-
делах 3,0 мм смещение основания задней створки в 
полость левого предсердия, описывалось у 96% здо-
ровых лиц [15]. Однако уже в 1981 г. S. Bharati с со-
авторами впервые описал случай ВСС у пациента с 
MAD и ПМК, а в 1986 г. G.M. Hutchins с соавторами 
указал на частое сосуществование этих состояний  
(рис. 1) [16,17]. Более поздние исследования показали 
взаимосвязь MAD с ПМК, дилатацией кольца мит-
рального клапана, нарушениями реполяризации при 
выполнении ЭКГ в 12 отведениях в нижних и боковых 
отведениях и частыми, комплексными желудочковыми 
аритмиями, причём пациенты с ПМК и аритмиями 
были значительно моложе с преобладанием женщин 
(рис. 2) [18-21]. Общая частота аритмических событий 
и ВСС в популяции лиц с ПМК в настоящее время оце-
нивается как 0,14-0,2% ежегодно [9,10,22]. Имею-
щиеся ассоциации между ПМК, MAD, нарушениями 
реполяризации на ЭКГ, желудочковыми аритмиями и 
ВСС позволили некоторым авторам выделить особую 
аритмическую форму ПМК [23,24]. Интересно, что 
по данным некоторых исследований тяжесть желу-
дочковых аритмий была связана с наличием MAD, 
тяжестью ПМК, наличием нарушений реполяризации, 
но не с тяжестью митральной регургитации или фрак-
цией выброса левого желудочка (ЛЖ) [11,21,24]. По 
данным других исследований тяжесть желудочковых 
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Figure 1. Echocardiogram of patient X. with complaints  
of discomfort in the chest as cardialgia. 

Рисунок 1. Эхокардиограмма пациентки Х. с жалобами 
на ощущение дискомфорта в грудной клетке  
по типу кардиалгии. 

Parasternal view, long axis position 
1. Bicuspid mitral valve prolapse. 2. Displacement of the posterior leaflet in the cav-
ity of the left atrium (mitral annular disjunction – MAD). 3. Systolic thickening of 
the basal segment of the posterior wall (systolic curling motion). 
 
Парастернальный доступ, позиция длинной оси  
1. Двустворчатый пролапс митрального клапана. 2. Смещение задней створки 
в полости левого предсердия (mitral annular disjunction – MAD). 3. Систоличе-
ское утолщение базального сегмента задней стенки (systolic curling motion).
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аритмий также коррелировала со степенью смещения 
задней створки при MAD, при этом нарушения ритма 
наблюдались независимо от наличия или отсутствия 
ПМК [19]. 

 
Патогенез желудочковых нарушений 
ритма и внезапной смерти  
при ПМК и MAD 

В нормальном сердце кольцо митрального клапана 
во время систолы ЛЖ осуществляет сфинктерную функ-

цию, сокращаясь вместе со стенкой ЛЖ. У пациентов 
с MAD в результате смещения задней створки в полость 
левого предсердия происходит расширение кольца и 
развитие аномальной тяги, спроецированной на мит-
ральный клапан. В результате этого происходит си-
столическое напряжение прилежащей к задней створке 
митрального клапана задней/нижней стенки ЛЖ и 
заднемедиальной папиллярной мышцы с последующим 
развитием гипертрофии и очагов фиброза в этих сег-
ментах миокарда. Появившиеся очаги фиброза в свою 
очередь будут являться источниками фокальной экто-
пической активности. Пусковым механизмом, вызы-
вающим развитие тяжёлых форм желудочковых арит-
мий, может быть нарастание тяжести митральной ре-
гургитации и/или физическая нагрузка, приводящие 
к симпатоадреналовой активации, дающей в свою 
очередь проаритмический эффект [18,23,25]. Пред-
расположенность к двухстворчатому, аритмогенному 
ПМК имеет генетическую основу и связана с мутацией 
белка филамина С саркомеров сердца, которая также 
наблюдается при дилатационной и гипертрофической 
кардиомиопатиях [26].  

 
Диагностика аритмогенного ПМК 

Наличие в анамнезе у пациента с ПМК жалоб на 
эпизоды пресинкопе или синкопе должно служить по-
будительным мотивом к поиску других характерных 
признаков аритмогенного ПМК. Особое внимание не-
обходимо уделять молодым женщинам [21,27,28]. 
При объективном осмотре может наблюдаться харак-
терная для классического ПМК аускультативная картина 
– среднесистолический щелчок и позднесистолический 
шум. При проведении ЭКГ-исследования необходимо 
искать нарушения реполяризации в нижних и боковых 
отведениях, такие как депрессия сегмента ST, отрица-
тельные зубцы Т в отведениях II, III, aVF, V5-V6. Во 
время холтеровского мониторирования могут быть 
выявлены частые, одиночные и групповые, полиморф-
ные желудочковые экстрасистолы, часто с комплексами 
QRS по типу полной блокады правой ножки пучка 
Гиса (см. рис. 2) [9,18,28]. 

Наконец эхокардиография (ЭХОКГ) покажет двух-
створчатый ПМК, расширенное кольцо митрального 
клапана и MAD. MAD может определяться практически 
во всех позициях как смещение точки прикрепления 
задней створки от задней стенки ЛЖ (см. рис. 1). Не-
смотря на то, что была показана зависимость тяжести 
желудочковых аритмий от степени смещения задней 
створки [19,24], в настоящее время нет утвержденных 
референтных значений для определения клинически 
значимого MAD. Наиболее диагностически точными 
показателями предложены значения 6 мм для транс-
торакальной ЭХОКГ и 4 мм – для чреспищеводной 
ЭХОКГ [5].  
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Figure 2. Electrocardiogram and a fragment of Holter mon-
itoring of a 14-year-old patient with complaints 
of non-rhythmic heartbeat. Echocardiography re-
vealed bicuspid mitral valve prolapse and mitral 
annular disjunction. 

Рисунок 2. Электрокардиограмма и фрагмент холте-
ровского мониторирования пациентки 14 лет с 
жалобами на неритмичное сердцебиение. По 
данным эхокардиографии выявлен двухствор-
чатый пролапс митрального клапана и mitral 
annular disjunction.

A. ECG. Sinus rhythm with a heart rate of 58 bpm (RR 1056 ms, P 104 ms, PR 160 
ms, QRS 104 ms, QT 424 ms, QTc 420 ms). The electrical axis of the heart is slightly 
deviated to the right. Single ventricular extrasystole. Weakly negative T waves in 
II, III, aVF leads. B. Holter monitoring. Frequent (total per day 10870), single, paired 
(total 46), group (total 5), polymorphic ventricular extrasystoles with an episode of 
paroxysmal non-sustained ventricular tachycardia with a heart rate of 260 
beats/min. 
A. ЭКГ. Синусовый ритм с частотой сердечных сокращений 58 уд/мин (RR 1056 
мс, Р 104 мс, PR 160 мс, QRS 104 мс, QT 424 мс, QTc 420 мс). Электрическая ось 
сердца отклонена слегка вправо. Одиночная желудочковая экстрасистола. 
Слабоотрицательные зубцы Т в II, III, aVF отведениях. В. Холтеровское мони-
торирование. Частые (всего за сутки 10870), одиночные, парные (всего 46), 
групповые (всего 5), полиморфные желудочковые экстрасистолы с эпизодом 
пароксизма неустойчивой желудочковой тахикардии с ЧСС 260 уд/мин.  
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Другим признаком злокачественного ПМК и MAD 
может быть наличие так называемого «систолического 
завитка» (systolic curling motion), определяемого как 
утолщение базального сегмента нижней стенки (см. 
рис. 1) более 15 мм по сравнению с толщиной осталь-
ной части задней стенки [10,28,29]. Следствием на-
пряжения базального сегмента нижней стенки будет 
являться увеличение пиковой скорости систолической 
волны импульсно-волнового тканевого Допплера при 
исследовании базального сегмента нижней стенки, 
так называемый признак Pickelhaube (рис. 3). Назван-
ный по причине схожести с наконечником прусского 
военного шлема признак представляет собой увеличе-
ние пика S тканевого Допплера ≥16 см/сек [27,30].  

Оценка глобальной продольной деформации у лиц 
с аритмогенным ПМК может выявить снижение пока-
зателей при наличии симптоматической желудочковой 
эктопии. Также с риском желудочковых эктопий может 
быть связан индекс механической дисперсии, опре-
деляемый как стандартное отклонение времени от на-
чала комплекса QRS к пиковой продольной деформа-
ции каждого сегмента ЛЖ, который указывает на раз-
нородность сокращения различных сегментов ЛЖ [21]. 
Снижение глобальной продольной деформации и 
увеличение индекса механической дисперсии указывает 
на тонкое ухудшение систолической функции ЛЖ и 

увеличение риска желудочковых эктопий. Является 
ли это следствием длительного механического стресса, 
вызываемого ПМК, или результатом развития сопут-
ствующей кардиомиопатии, неизвестно. Также не-
известно, может ли раннее хирургическое вмешатель-
ство у таких лиц с ПМК, отягощенных угрозой развития 
нарушений ритма, предотвратить подобного рода не-
благоприятный сценарий развития заболевания [21,28].  

Магнитно-резонансная томография (МРТ) позволяет 
выявлять MAD уже при смещении задней створки 
митрального клапана на 2 мм от задней стенки ЛЖ. 
Распространённость MAD среди пациентов с ПМК, по 
данным МРТ, может достигать 42% [5]. Другим важным 
преимуществом МРТ является определение очагов 
фиброза в заднемедиальной папиллярной мышце и 
базальном сегменте нижней/задней стенки [5,18]. 
Дилатация ЛЖ и выявляемые очаги фиброза у лиц с 
аритмогенным ПМК и минимальной митральной ре-
гургитацией вызывают вопрос о возможном развитии 
у таких пациентов сопутствующей кардиомиопатии 
[31]. 

 
Тактика ведения лиц с аритмогенным 
ПМК 

К факторам риска аритмогенного ПМК относят сле-
дующие признаки:  
• молодой возраст,  
• женский пол, 
• наличие в анамнезе пресинкопе или синкопе, 
• среднесистолический щелчок при аускультации, 
• отрицательные зубцы Т в нижне-боковых отведениях 

на ЭКГ, подъем сегмента ST, удлинение интервала 
QT, 

• полиморфные, частые желудочковые экстрасистолы 
с морфологией блокады правой ножки пучка Гиса,  

• двустворчатый ПМК, MAD, систолический «завиток» 
(curling) при ультразвуковом исследовании сердца, 

• задержка гадолиния в нижне-базальном сегменте и 
папиллярных мышцах на МРТ [10].  

Клинические рекомендации по профилактике ВСС 
не рассматривают ПМК как фактор риска. Имплантация 
кардиовертера-дефибриллятора лицам с ПМК показана 
только в качестве вторичной профилактики при наличии 
документированного эпизода фибрилляции желудоч-
ков [32,33]. В то же время, согласно рекомендациям 
Американского колледжа кардиологии, наличие син-
копе, предположительно связанного с желудочковой 
аритмией, может быть причиной для рассмотрения 
вопроса об имплантации кардиовертера-дефибрил-
лятора или проведения электрофизиологического ис-
следования для стратификации риска ВСС [34].  

Клинические рекомендации по физической актив-
ности и занятиям спортом оценивают риски лиц с 
ПМК в отсутствие выраженной митральной регурги-
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Figure 3. Left. Pickelhaube, a pointed metal helmet worn  
in the 19th and 20th centuries, mainly by  
members of the German armed forces.  
Right. Sign of Pickelhaube.  

Рисунок 3. Слева. Pickelhaube, остроконечный  
металлический шлем, носившийся в XIX  
в XX веках, преимущественно военнослужа-
щими германских вооруженных сил.  
Справа. Признак Pickelhaube.

Tissue Doppler of the basal segment of the posterior wall in a patient with bicuspid 
mitral valve prolapse and mitral annular disjunction, there is a peak increase in sys-
tolic S wave velocity. 
 
Тканевой допплер базального сегмента задней стенки у пациентки с двух-
створчатым пролапсом митрального клапана и mitral annular disjunction, на-
блюдается пиковое увеличение скорости систолической волны S. 
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тации как очень низкие [36]. Однако уже в этих реко-
мендациях имеются требования к проведению ЭКГ, 
холтеровскому мониторированию и нагрузочной пробе, 
а у лиц с отрицательными зубцами Т в нижних отве-
дениях и доказательством желудочковых аритмий – 
и МРТ для исключения фокального фиброза. Наличие 
двустворчатого ПМК, отрицательных зубцов Т в нижних 
отведениях, фиброза в нижней/боковой стенке, при-
сутствие комплексных желудочковых аритмий и се-
мейного анамнеза ВСС считаются достаточным для от-
странения от конкурентных спортивных занятий [10,35].  

Всё же, несмотря на относительно невысокие риски 
развития аритмогенного ПМК, наличие огромного 
числа пациентов с этим диагнозом определяет доста-
точно большое число лиц, находящихся в опасности 
по развитию ВСС. Поэтому у всех пациентов с уста-
новленным диагнозом ПМК требуется стратификация 
риска [5,10,11,36]. 

1. Лица с установленным диагнозом ПМК требуют 
оценки ЭКГ для выявления нарушений реполяризации 
и тщательной оценки наличия MAD.  

2. Пациентам с ПМК и нарушениями реполяризации 
на ЭКГ в нижних/боковых отведениях необходимо 
проведение холтеровского мониторирования.  

3. При наличии сомнительных данных относительно 
MAD на трансторакальной ЭХОКГ необходимо про-
ведение чреспищеводной ЭХОКГ.  

4. Лицам с ПМК с симптоматикой аритмии и ха-
рактерными признаками на ЭКГ и холтеровском мо-
ниторировании необходимо проведение МРТ для 
более точной оценки MAD и очагов фокального фиб-
роза.  

5. Присутствие маркеров аритмогенного ПМК, таких 
как MAD, нарушений реполяризации в нижней стенке 
и фиброза на МРТ требует тщательного наблюдения 
за состоянием ритма и профилактике ВСС. Лицам с 
ПМК и фокальным фиброзом по данным МРТ при 
подозрении на синкопе аритмического генеза для 
дальнейшей стратификации риска возможно прове-
дение электрофизиологического исследования для 
последующего решения вопроса о целесообразности 
имплантации кардиовертера-дефибриллятора.  

6. Кровным родственникам лиц с ПМК, перенесших 
эпизод или умерших в результате ВСС, необходимо 
провести генетический скрининг [5,10,11,36].  

Остаётся до конца неясным, какую тактику ведения 
использовать у лиц с ПМК и умеренной регургитацией 
при наличии частых желудочковых экстрасистол? Нужно 
ли рассмотреть вариант оперативной коррекции ПМК 
для уменьшения аритмического бремени или пред-
почесть антиаритмическую терапию и/или радиоча-
стотную абляцию аритмогенных очагов, либо даже 
имплантацию кардиовертера-дефибриллятора? До-
казательная база по терапии и тактике ведения лиц с 
аритмогенным ПМК в настоящее время отсутствует. 
Лекарственная терапия пациентов с ПМК обычно под-
разумевает эмпирическое назначение бета-адрено-
блокаторов. Радиочастотная абляция аритмогенного 
субстрата может уменьшить аритмическую нагрузку, 
но не устраняет риски ВСС. Пластика или замена мит-
рального клапана способны уменьшить перегрузку 
ЛЖ, но также не имеют доказательной базы относи-
тельно профилактики ВСС [20,27]. 

 
Заключение 

Итак, ПМК в подавляющем большинстве числе слу-
чаев остаётся состоянием, имеющим доброкачествен-
ный прогноз с продолжительностью жизни, не отли-
чающейся от здоровой популяции. Однако внутри об-
щей популяции пациентов с ПМК необходимо выделять 
группы лиц, имеющих высокие риски развития сер-
дечно-сосудистых осложнений. В первую очередь это 
лица с прогрессирующей миксоматозной дегенерацией 
створок и угрозой развития тяжёлых форм митральной 
регургитации. Другой группой пациентов с ПМК, тре-
бующих особого внимания, являются лица с MAD, 
нарушениями реполяризации и желудочковыми эк-
топиями на ЭКГ. Тщательное изучение анамнеза, про-
ведение холтеровского мониторирования, нагрузочной 
пробы и МРТ необходимо для решения вопроса о 
тактике ведения таких пациентов. Для более точной 
стратификации рисков необходимо проведение ран-
домизированных исследований, которые позволят по-
высить эффективность проводимой терапии и улучшить 
прогноз в этой особой группе пациентов с ПМК.  

 
Отношения и Деятельность. Нет.  
Relationships and Activities. None. 
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