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В настоящей статье освещены основные отечественные и зарубежные публикации по 
проблеме малых аномалий сердца (МАС) у детей. Дана трактовка термина МАС. Приве-
дены эхокардиографические (Эхо-КГ) критерии наиболее распространенных МАС. 
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Ведение 
Структурные изменения, классифици-

руемые как малые аномалии сердца 
(МАС), являются достаточно частой на-
ходкой при Эхо-КГ. Полиморфизм прояв-
лений и отсутствие единодушия по ряду 
позиций, касающихся клинического значе-
ния МАС, приводит либо к гипердиагно-
стике, либо к недооценке выявленных нару-
шений архитектоники сердца. В связи с этим 
существует необходимость в анализе публи-
каций, посвященных этой проблеме, и оценке 
предлагаемых в них Эхо-КГ критериев раз-
личных МАС, прежде всего, с позиции 
врача ультразвуковой диагностики. 

МАС: определение термина и основ-
ные Эхо-КГ критерии 

К МАС относят состояния, характери-
зующиеся стойкими анатомическими и/или 
морфологическими изменениями, возник-
шими в процессе эмбриогенеза или пост-
натальном периоде [19, 20]. Распростра-
ненность подобных нарушений архитекто-
ники сердца по данным Трисветовой Е.Л. с 
соавт. (2000–2003) в популяции — 16,9% 
[21], по данным аутопсий — 10,7% случаев 
смешанной группы [20]. В настоящее вре-
мя целый ряд МАС рассматриваются как 

проявления синдрома дисплазии соедини-
тельной ткани (СДСТ), распространенность 
которого в популяции достаточно велика. 
Так, по данным Бова А.А.(2001), в возрасте 
11–13 лет те или иные проявления ДСТ 
встречаются в 53%, в возрасте 14–17 лет — 
в 30%, а в возрасте 18–24 лет — в 15% случа-
ев [3]. Наиболее характерной чертой СДСТ 
является полиморфизм проявлений, что и обу-
славливает необходимость выделения нозоло-
гических форм, представляющих собой орга-
носпецифические проявления «слабости» со-
единительной ткани (в данном случае МАС) 
[8, 21, 22]. В большинстве случаев ДСТ сердца 
представлена одиночными аномалиями (75,6%), 
наибольший же удельный вес приходится на 
аномальные (ложные) хорды (41,8%) и прола-
бирование клапанов сердца (32,1%) [22]. У де-
тей с проявлениями ДСТ аномальные хорды 
(трабекулы) отмечаются уже в 94%, ПМК — в 
37%, причем довольно часто в сочетании с 
иными МАС [9]. 

Большинство авторов для оценки выяв-
ленных изменений архитектоники сердца и 
магистральных сосудов используют рабочую 
классификацию, предложенную Гнусаевым 
С.Ф. и Белозеровым Ю.М. [5]. Согласно этой 
классификации МАС оцениваются: 
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— по локализации и форме: предсер-
дия и межпредсердная перегородка (уве-
личенная Евстахиева заслонка, пролаби-
рующие гребенчатые мышцы в правом 
предсердии); трикуспидальный клапан 
(смещение створки трикуспидального кла-
пана до 10 мм, дилатация правого атрио-
вентрикулярного отверстия); легочная ар-
терия (дилатация ствола легочной арте-
рии); аорта (погранично узкий и погранич-
но широкий корень, дилатация синусов 
Вальсальвы, асимметрия створок и прола-
бирование аортального клапана); левый 
желудочек (аномальные трабекулы); мит-
ральный клапан (пролабирование митраль-
ного клапана, эктопическое крепление и 
нарушение распределения хорд, дополни-
тельные группы папиллярных мышц); 

— по этиологии (нарушение кардиоге-
неза, дисплазия соединительнотканных 
структур, процессы онтогенеза сердца, ве-
гетативная дисфункция); 

— по развитию осложнений (нарушение 
сердечного ритма, внезапная смерть, инфек-
ционный эндокардит, легочная гипертензия, 
нарушение гемодинамики, кальцификация и 
фиброзирование створок клапанов). 

Наиболее распространенным вариан-
том МАС являются аномально располо-
женные трабекулы (ложные хорды), пред-
ставляющие собой внутрисердечные обра-
зования, прикрепляющиеся к свободным 
стенкам желудочков и не связанные со 
створками атриовентрикулярных клапанов 
[7, 17, 20, 28]. Впервые аномально распо-
ложенные трабекулы в полости левого же-
лудочка были описаны в 1893 г. W. Turner 
(по данным аутопсии) под названием 
«moderator band» (цит. по Домницкой Т.М. с 
соавт.) [7]. В 1970 г. M.C. Lam с соавт., ис-
следуя морфологию распределения и распо-
ложения сухожильных хорд, предложили 
классификацию false chordae tendineae: хор-
ды, соединяющие папиллярные мышцы; хор-
ды, отходящие от папиллярной мышцы к 
стенке левого желудочка; хорды, распола-
гающиеся между двумя противоположными 
стенками [28]. Термин false chordae tendineae 
(ложная хорда) в последующем получил ши-
рокое распространение в англоязычной и не-
мецкоязычной литературе. Однако прижиз-
ненная диагностика этой аномалии стала 
возможной лишь с внедрением в клиниче-
скую практику эхокардиографии [29]. 

В 1981 г. T. Nishimuro с соавт. впервые 
описал ложные хорды по данным эхокар-
диографии [29]. Пожалуй, с этого момента 
и началось интенсивное изучение этого яв-
ления. По мнению Т.М. Домницкой с со-
авт., ложная хорда является дериватом 
внутреннего мышечного слоя примитивно-
го сердца, возникающим в эмбриональном 
периоде при отшнуровывании папилляр-
ных мышц. В большинстве случаев это 
фиброзные или (в 6,4% случаев) фиброзно-
мышечные тяжи [7]. Данная аномалия вы-
является примерно в 13,7–16% аутопсий 
[7, 20], а по данным популяционных ис-
следований отмечается примерно у 8,27–
17,1% населения [21, 1]. Среди детей с 
проявлениями ДСТ атипично расположен-
ные хорды выявляются примерно в 94% 
случаев [9], причем чаще всего ложные 
хорды выявляются в левом желудочке (95–
98,4%) [1, 21], реже — в правом (до 5%) [1]. 
Подразделяют их по локализации (базаль-
ные, срединные, верхушечные), по направ-
лению (диагональные, продольные, попе-
речные) и по количеству (одиночные или 
множественные) [4, 5, 8]. Чаще всего выявля-
ется поперечное расположение ложных хорд 
(65,4%), в 1,7–2 раза реже — диагональное и 
редко-продольное (2,3–2,94%) [8, 20]. 

Клиническое значение этой аномалии 
определяется не только ее влиянием (при 
определенных обстоятельствах) на геомет-
рию полости ЛЖ и изоволюметрическое 
расслабление [11, 17, 20], но и наличием 
(3,2–4,7%) в фиброзно-мышечных аномаль-
ных трабекулах проводящих миоцитов (Пур-
кинье-подобных клеток) [7, 20], что рас-
сматривается некоторыми авторами, как 
возможная причина аритмий у молодых 
людей [1, 7, 17]. Однако доминирующей 
является точка зрения, что в основе подоб-
ных нарушений ритма у пациентов с ДСТ 
лежит многоуровневое поражение прово-
дящей системы сердца [19], а изменение 
периода изоволюметрического расслабле-
ния, прежде всего, обусловлено вегетатив-
ной дисфункцией [12]. Степура О.Б. с со-
авт. (1997) отмечает, что продольные лож-
ные хорды чаще сочетаются с нарушения-
ми ритма сердца по сравнению с попереч-
ными и диагональными [1]. Однако большин-
ство авторов отмечают наибольшую клини-
ческую значимость поперечно-базальных и 
множественных хорд [8, 11, 17, 20]. В отли-
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чие от этого Feigendbaum H. (1993) при-
держивается мнения, что аномально рас-
положенные трабекулы являются эхокар-
диографической находкой, не влияющей 
на качество и прогноз жизни. 

Аускультативный феномен (среднесис-
толический щелчок), характерный для про-
лапса митрального клапана (ПМК), впервые 
был описан Cuffer и Barbillon еще в 1887 го-
ду (цит. по Washington R.L.) [35]. В 1961 
году была опубликована работа J. Reid, в ко-
торой автор объяснял появление этого ау-
скультативного феномена тугим натяжени-
ем предварительно расслабленных хорд [31]. 
И только в 1963–1968 годах ангиографическое 
обследование, проведенное J. Barlow с кол-
легами, у больных с указанной звуковой 
симптоматикой позволило выявить непо-
средственную причину ее возникновения — 
систолическое провисание створки (ство-
рок) в левое предсердие [24]. Внедрение в 
клиническую практику двухмерной эхокар-
диографии, как и в случае с ложными хор-
дами, позволило существенно расширить 
наши представления о данном нарушении. 
Из всего многообразия предложенных тер-
минов наибольшее распространение полу-
чил термин, введенный Griley J.M. et al. в 
1966, а именно — пролапс митрального 
клапана (prolapsus — выпадение или вы-
вертывание). Под данным термином пони-
мают провисание одной или обеих створок 
митрального клапана в полость левого 
предсердия (в систолу) [4, 14, 18, 24, 29]. 

Наибольшее распространение получило 
деление пролапсов на первичные или вто-
ричные, а также по степени пролабирования 
(I ст. — 3–6 мм, II ст. — 6–9 мм, II ст. — 9 мм 
и выше) [4, 14, 18]. При этом уместно от-
метить, что лица с I–II ст. практически не 
отличаются друг от друга по клинической 
симптоматике и частоте осложнений [14]. В 
то же время существует и другая точка зре-
ния, сторонники которой предлагают делить 
ПМК на органический (при наличии миксо-
матозной дегенерации) и функциональный 
(при отсутствии Эхо-КГ-критериев миксома-
тозной дегенерации), мотивируя это тем, что 
вероятность осложнений зависит, прежде все-
го, от наличия миксоматозной дегенерации, а 
не от глубины ПМК [14, 29]. 

Частота данной аномалии в общей попу-
ляции составляет по разным данным от 3 до 
18% [29, 16, 21, 4]. Так, в возрасте 6–18 мес 

ПМК отмечалось у 4,5%, 3–6 лет — у 8,7%, 
6–9 лет — у 13,5%, 9–12 лет — у 15,7%, 12–
15 лет — у 16,5% [4], 18–25 лет — у 17,3% 
[21]. Впрочем, среди детей, имеющих про-
явления дисплазии соединительной ткани, 
частота обнаружения пролапса достоверно 
выше и составляет 22,5–37% [9, 10]. Следует 
отметить, что ПМК, как и пролапсы других 
клапанов, может быть отнесен к МАС толь-
ко в случае небольшой степени пролабиро-
вания, а также при отсутствии проявлений 
инфекционного эндокардита, либо миксома-
тозной дегенерации [4], Эхо-КГ признаком 
которой является «лохматость», утолщение 
(более 4 мм) и пониженная эхогенность 
створок [15, 18], причем часто с очагами уп-
лотнения как в толще самих створок, так и в 
подклапанных структурах [15]. 

Чаще всего пролабирование наблюда-
ется в свободной части створки, и до тех 
пор, пока створки соприкасаются (а в нор-
ме они накладываются одна на другую), 
регургитации не наблюдается, но если это 
происходит в области соприкасающихся 
поверхностей, то тогда даже небольшое 
пролабирование может привести к регур-
гитации. Так, уже при ПМК — I ст. неред-
ко регистрируется регургитация I ст. Но 
все же при интерпретации данных доппле-
ровских исследований необходимо учиты-
вать то, что почти у каждого второго здо-
рового ребенка может определяться незна-
чительная (у створок) ранне-систолическая 
регургитация [27]. Еще более высокие 
цифры приводят Signh J. et al. (по их дан-
ным минимальная регургитация на мит-
ральном клапане у лиц молодого возраста 
встречалась в 76,4% случаев, на трикуспи-
дальном — в 72,7%, на клапане аорты — в 
3,3% случаев) [30]. Таким образом, при 
оценке выявленой регургитации необхо-
димо учитывать не только ее глубину и 
объем (I ст. — на уровне створок, II ст. — 
до середины предсердий, III ст. — до про-
тивоположной стороны предсердия), но и 
время, так как считается, что позднесисто-
лическая более специфична для ПМК [19]. 

К микроаномалиям правого атриовен-
трикулярного клапана относят: смещение 
септальной створки в правый желудочек 
(апикальное) в пределах 10 мм; дилатацию 
правого атриовентрикулярного отверстия 
и, в небольшой степени, пролапс правого 
атриовентрикулярного клапана (встречает-
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ся в 4–7% и, как правило, сочетается с 
ПМК, у взрослых же пациентов подобное 
сочетание выявляется в 1/3 случаев) [4]. 

Дилатация правого атриовентрикуляр-
ного отверстия относится к нестабильным 
аномалиям, имеет тенденцию к уменьше-
нию с возрастом, а апикальное смещение 
септальной створки, наоборот, имеет тен-
денцию к увеличению [4, 12]. Имеются 
данные о высокой частоте (до 87% у детей 
с ДСТ) обнаружения апикального (в пре-
делах 10 мм) смещения септальной створ-
ки трехстворчатого клапана (ТК) [9]. 

К микроаномалиям хорд принято отно-
сить удлинение, эктопическое прикрепле-
ние хорд и нарушение их распределения. В 
78% данные аномалии сочетаются с ПМК 
[9]. При нарушении распределения хорд вы-
является преимущественное их прикрепле-
ние к основанию створки и, в меньшей сте-
пени, в области тела и свободного края, при 
этом в систолу обычно лоцируются допол-
нительные линейные эхосигналы в выход-
ном тракте левого желудочка. Удлинение 
хорд предполагается в случае выявления до-
полнительных, тонких, линейных структур, 
совершающих крупноамплитудные диасто-
лические движения (диастолическая вибра-
ция). По мнению ряда авторов, данная ано-
малия носит нестабильный характер [4, 12]. 

К микроаномалиям папиллярных мышц 
относят изменения формы, количества и их 
расположения. Значение этих отклонений 
до конца не раскрыто, за исключением, 
пожалуй, случаев одиночной папиллярной 
мышцы, наличие которой в немногочис-
ленных описаниях приводится как одна из 
возможных причин недостаточности мит-
рального клапана. В остальном можно от-
метить довольно-таки большое разнообра-
зие как форм, так и количества папилляр-
ных мышц [29]. 

Удлинение евстахиева клапана (ЕК) 
относят к МАС только в случае увеличе-
ния его более 1 см и пролабирования [4, 5]. 
По секционным данным, ЕК у детей обна-
руживается в 86% случаев, а при популя-
ционных исследованиях удлиненный ЕК 
выявляется у 0,20% населения [4]. Среди 
МАС увеличенный ЕК отмечается в 17,6–
25,9% случаев, пролабирование же по-
следнего между створок правого атриовен-
трикуляного клапана в правый желудочек 
встречается гораздо реже (в 1–4,7%) [4, 9]. 

Данная аномалия, так же как и удлинение 
хорд, относится к нестабильным структур-
ным изменениям, и вероятность ее обна-
ружения с возрастом уменьшается [4, 12]. 
Гораздо реже встречается еще один вари-
ант персистирующих клапанов венозного 
синуса — сеть Киари, представляющая со-
бой волокнистоподобные структуры, про-
стирающиеся от пограничного гребешка или 
бугорка Loweri до ЕК и (или) тебезиевой за-
слонки [3]. Пролабирующие в правое пред-
сердие гребенчатые мышцы (дополнитель-
ные небольшие эхопозитивные образования 
в области ушка или стенки правого предсер-
дия) встречаются в 6,5–9,7% случаев и часто 
сочетаются с другими МАС [4, 9]. 

Аневризма межпредсердной перего-
родки по данным некоторых авторов выяв-
ляется в 1,8–4,7% случаев МАС [4, 9]. 
Данное структурное изменение может 
быть отнесено к МАС в том случае, если 
не достигает больших размеров и не вызы-
вает нарушений внутрисердечной гемоди-
намики [4, 5, 12]. Может формироваться на 
месте спонтанного закрытия дефекта меж-
предсердной перегородки [4]. 

К МАС многие авторы относят и откры-
тое овальное окно (ООО), распространен-
ность которого в популяции довольно вели-
ка (по разным данным от 9,2 до 35%) [4, 9, 
10, 23, 26]. Наиболее высокая инцидентность 
ООО у детей первых 3 месяцев жизни. Так, 
по данным Hansen LK, Oxhoj H. (1997), у 
71% детей указанного возрастного периода 
были выявлены различные мальформации 
сердца, при этом удельный вес ООО соста-
вил 78% [25]. Кроме того, у 45,6% пациен-
тов с ООО отмечают наличие и иных (двух 
и более) МАС [10]. 

Данное нарушение развития представ-
ляет собой овальное окно, закрытое склад-
кой (заслонкой), не приросшей к перего-
родке, и в подобном случае у ряда людей 
можно визуализировать небольшое шун-
тирование крови слева направо [23, 25, 33]. 
Объем шунта небольшой, и давление в 
правых отделах сердца остается в пределах 
нормы. На фоне нагрузки овальное окно 
может открываться, но в состоянии покоя 
шунтирование крови может отсутствовать 
[23, 33]. Есть сведения, что пациенты, 
имеющие ООО, сочетающееся с аневриз-
мой межпредсердной перегородки, имеют 
повышенный риск инсульта [32]. 
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Расширение ствола легочной артерии 
также относится, по данным ряда авторов, 
к достаточно распространенным (23–25%) 
МАС [4, 9]. Однако существенная дилата-
ция легочной артерии и ее ветвей (естест-
венно, при отсутствии анатомических или 
функциональных нарушений, как причин-
ных факторов) встречается в единичных 
случаях и тогда важно помнить о такой 
редкой аномалии, как идиопатическое 
расширение легочной артерии (характери-
зуется врожденным расширением легоч-
ного ствола и, иногда, его основных вет-
вей) [3, с. 273]. 

Погранично-узкий корень аорты (т.н. функ-
ционально-узкая аорта) в структуре МАС 
составляет 7–10,1% и часто сочетается с 
другими структурными изменениями сердца 
[4, 9]. Основным критерием, позволяющим 
интерпретировать данную аномалию как 
МАС, является наличие низких значений 
диаметра аорты (от 3 процентиль и ниже кри-
вой распределения) с непременным отсутст-
вием как признаков стеноза аорты (в т.ч. и 
допплерометрических), так и ЭКГ-признаков 
гипертрофии левого желудочка или же пере-
грузки левых отделов сердца [4]. 

Погранично-широкий корень аорты 
cреди МАС отмечается в 5,8–9% случаев 
[4, 9]. К этой аномалии относят все случаи 
увеличения значений ее диаметра от 90 и 
более процентиль кривой распределения 
[4]. В отличие от погранично-широкого 
корня аорты дилатация синусов Вальсаль-
вы встречается гораздо чаще — в 27,5% 
случаев (для сравнения — в популяции дила-
тация синусов Вальсальвы встречается в 
0,26%) [4, 9]. При дилатации синусов Валь-
сальвы (в отличие от аневризмы, которая 
представляет собой локальное пальцевид-
ное или сосочковидное выпячивание, при-
чем нередко с перфорацией на верхушке) 
[3] не наблюдаются нарушения внутрисер-
дечной гемодинамики, и степень их рас-
ширения, как правило, не превышает 7 мм 
[4]. Чаще всего выявляется дилатация не-
коронарного синуса, реже — правого и 
довольно редко отмечается дилатация ле-
вого коронарного синуса [3]. По данным 
аутопсий, глубина аортальных синусов 
обычно не превышает 3 мм, причем пра-
вый коронарный синус чаще мелкий и 
только в 1/3 случаев глубокий, некоро-
нарный — всегда глубокий, а левый коро-

нарный синус в 2/3 случаев глубокий и в 
1/3 случаев мелкий [29]. 

Асимметрия и пролапс створок аор-
тального клапана среди МАС встречаются 
в 8,2% и 6,6% соответственно (как прави-
ло, в сочетании с другими структурными 
изменениями) [4, 9]. Под асимметрией 
створок подразумевается наличие нерав-
номерно развитых и расположенных ство-
рок, выявляемое в парастернальной пози-
ции по короткой оси аорты. Пролапс ство-
рок аортального клапана представляет собой 
диастолическое выпячивание (более 1 мм от 
линии фиброзного кольца) в сторону вы-
ходного тракта ЛЖ, обычно сопровож-
дающееся незначительной регургитацией 
(в пределах выходного тракта) [4]. 

Заключение 
Таким образом, можно отметить нали-

чие достаточно четко очерченных Эхо-КГ 
критериев МАС, позволяющих в большин-
стве случаев правильно интерпретировать 
выявленные при Эхо-КГ нарушения архи-
тектоники сердца, разумеется, с учетом то-
го, что клиническое значение МАС опре-
деляется, прежде всего, по совокупности 
нарушений функции органа. При этом 
МАС могут являться или основным, или 
сочетанным (с иными патологическими 
состояниями), или фоновым заболеванием 
[8, 19, 20, 22]. 
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