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Список сокращений
2D ЭхоКГ – двухмерная ЭхоКГ

3D ЭхоКГ – трехмерная ЭхоКГ

ВПС — врожденные пороки сердца

ИЭ – инфекционный эндокардит

КДР – конечный диастолический размер

КСО – конечный систолический объем

КСР – конечно-систолический размер

КТ – компьютерная томография

ЛЖ – левый желудочек

ЛП – левое предсердие

МК – митральный клапан

МН – митральная недостаточность

МР – митральная регургитация

ПЖ – правый желудочек

ПМК – пролапс митрального клапана

ТН – трикуспидальная недостаточность

ФВ – фракция выброса

ФК – функциональный класс

ХСН – хроническая сердечная недостаточность

ЭКГ – электрокардиография

ЭКС – электрокардиостимулятор

ЭхоКГ – эхокардиография

NYHA – New York Heart Association (Нью-орк скаяассоциациясердца)



Термины и определения
Глубина коаптации - расстояние между кольцом MK и точкой коаптации

индекс площади потока МР - отношение площади струи митральной регургитации к площади
левого предсердия

Катетеризация сердца – инвазивная процедура, проводимая с лечебными или диагностическими
целями при патологии сердечно-сосудистой системы путем введения катетеров в полость
сердца или просвет магистральных сосудов.

Митральный клапан — левый атрио-вентрикулярный клапан

Митральная регургитация — обратное поступление крови в систолу желудочков в левое
предсердие в результате нарушения смыкания створок митрального клапана

Минутный объём кровообращения (МОК) — это количество крови, которое сердце
выбрасывает в минуту (cardiac output - сердечный выброс), равен ударному объему,
умноженному на частоту сердечных сокращений (ЧСС); измеряется в л/мин.

Минутный объём левого желудочка - объём крови, выбрасываемый левым желудочком в аорту в
течение одной минуты, определяется произведением ударного объёма ЛЖ и ЧСС в одну
минуту; измеряется в л/мин.

Объем проксимальной струи регургитации (Q, мл/с) равен произведению площади
проксимальной струи регургитации на скорость алайзинговой струи (VА, см/с): Q = 2/r2  VА.

Протезирование клапана — замена нативного клапана протезом, выполняющим его функцию.

Реконструкция клапана — восстановление функции клапана без его замены.

Сердечный индекс — это величина минутного объема кровообращения, деленная на площадь
поверхности тела; измеряется в л/мин/м2.

Ударный объем – это тот объем крови, который сердце выбрасывает в сосуды за одно
сокращение.

ударный объем регургитации (RVol)- произведение площади регургитирующего отверстия на
интеграл линейной скорости потока митральной регургитации (VTI), зафиксированного на
непрерывно-волновой допплерограмме: SV = ERO  VTI mr. (SV, мл)

Уровень достоверности доказательств (УДД) – степень уверенности в том, что найденный
эффект от применения медицинского вмешательства является истинным [1].

Уровень убедительности рекомендаций (УУР) – степень уверенности в достоверности эффекта
вмешательства и в том, что следование рекомендациям принесет больше пользы, чем вреда в
конкретной ситуации [1].
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1. Краткая информация по заболеванию или
состоянию (группы заболеваний или состояний)
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По этиологии

 Из олированные дефекты митрального клапана.

 Д егенеративное заболевание (миксоматозная дегенерация МК)

 Д ефекты МК, связанные с другими врожденными пороками сердца.

По течению заболевания

B . Острые причины

 Ишемические (например, перинатальная асфиксия, аномальное происхождение левой
коронарной артерии из легочной артерии и др.)

 Неона тальная (например, перинатальная асфиксия)

 Инфекционные (на пример, миокардит).

B¡. Хронические причины [11,12]

 Вро жденные нарушения (изолированные и в сочетании с другими ВПС)

 Дегенеративные нарушения (миксоматозная дегенерация створок митрального клапана
(синдром Барлоу, удлинение и провисание (пролабирование) створок митрального клапана),
синдром Марфана, синдром Элерса-Данлоса и др.)

 Инфекционные забо левания (миокардит, эндокардит)

 К ардиомиопатия (дилатационная кардиомиопатия и др.)

По анатомо-функциональным характеристикам [13]

Тип I: Недостаточность митрального клапана с нормальным движением створок

 Дилят ация ФК МК

 Расщепление ств орки МК

 Д ефект створки

Тип II: Пролапс створок

 У длинение хорд

 У длинение папиллярных мышц



 От сутствие хорд

Тип III: Ограничение подвижности створок.

А. Нормальное строение папиллярных мышц МК

 Сращение по к омиссурам

 У корочение хорд

В. Аномальное строение папиллярных мышц МК

 Парашю тообразный МК

 Г амакообразный МК

 Г ипоплазия папиллярных мышц

По степени выраженности МН (ЭХОкг) и тяжести заболевания  [14].

Стадия А (пациент с факторами риска развития МН)

 Анатомия клапана: легкий ПМК с нормальной коаптацией створок; легкое утолщение и
ограничение подвижности створок

 Гемодинамика: маленькая центральная струя, занимающая <20 % площади ЛП, Vena contracta
<0,3 см.

Стадия В (прогрессирующая МН и бессимптомное течение)

 Анатомия клапана: тяжелый ПМК с нормальной коаптацией; изменения клапана с
ограничением подвижности и нарушением центральной коаптации

 Гемодинамика: центральная струя площадью 20-30 % ЛП или позднесистолическая
эксцентричная струя; Vena contracta <0,7 см; объем регургитации <60 мл; фракция регургитации
<50%; ERO <0,40 см2.

 Гемодинамические последствия: легкое расширение ЛП; отсутствие расширения ЛЖ;
нормальное давление в ЛА.

Стадия С (бессимптомное течение с тяжелой МН)

 Анатомия клапана: Тяжелый ПМК с нарушением коаптации (смыкания) створок или
молотящей створкой; изменения клапана с ограничением подвижности и нарушением
центральной коаптации.

 Гемодинамика: центральная струя площадью >40 % ЛП или голосистолическая эксцентричная
струя; Vena contracta 0,7 см; Объем регургитации 60 мл; Фракция регургитации 50%; ERO 0,40
см2



 Гемодинамические последствия: умеренное или выраженное расширение ЛА; увеличение ЛЖ;
посткапиллярная (венозная) легочная гипертензия может присутствовать в покое или при
физической нагрузке.

C1: ФВЛЖ> 60% и КСР <40 мм.

C2: ФВЛЖ 60% и КСР 40 мм.

Стадия D (симптомное течение с тяжелой МН)

 Анатомия клапана: Тяжелый ПМК с нарушением коаптации или молотящей створкой;
изменения клапана с ограничением подвижности и нарушением центральной коаптации.

 Гемодинамика: центральная струя площадью >40 % ЛП или голосистолическая эксцентричная
струя; Vena contracta 0,7 см; Объем регургитации 60 мл; Фракция регургитации 50%; ERO 0,40
см2

 Гемодинамические последствия: умеренное или выраженное расширение ЛА; увеличение ЛЖ;
легочная гипертензия

 Симптомы: Снижение толерантности к физической нагрузке, одышка при физической
нагрузке



1.6 Клиническая картина заболевания или
состояния (группы заболеваний или состояний)

Врожденная митральная недостаточность не имеет специфических симптомов и клиническая
картина обусловлена, преимущественно, признаками прогрессирующей СН, развивающейся по
мере увеличения объема митральной регургитации и ухудшения систолической функции ЛЖ
(стадии С и D - классификация МН по стадиям) [14]. Если в стадию компенсации (А-В) у
пациента могут отсутствовать жалобы, то по мере увеличения объема МР и ухудшения
систолической функции ЛЖ появляются жалобы на одышку, быструю утомляемость и
сердцебиение при физической нагрузке, а далее и в покое, кашель. По мере вовлечения правых
камер сердца на фоне повышения систолического давления в ЛА и снижения сократительной
способности ПЖ возможно появление отеков, гидроторакса [14]. Развитие правожелудочковой
недостаточности также характеризуется наличием акроцианоза, увеличением печени,
набуханием шейных вен, асцитом. При компрессии возвратного гортанного нерва расширенным
левым предсердием или легочным стволом возникает осиплость голоса или афония (синдром
Ортнера). У пациентов с бессимптомной тяжелой митральной регургитацией обычно
выслушивается шум в сердце в ходе плановой диспансеризации или, либо развиваются аритмии
(чаще всего фибрилляции предсердий). В стадию декомпенсации (стадии С и D) МН может
манифестировать признаками застойной сердечной недостаточности (одышка в покое, отеки
конечностей, отек легких) [14,15]. 



2. Диагностика заболевания или состояния
(группы заболеваний или состояний) медицинские

показания и противопоказания к применению
методов диагностики

Критерии установления заболевания

�>�b�Z�]�g�h�a���<�F�G���\�u�k�l�Z�\�e�y�_�l�k�y���g�Z���h�k�g�h�\�Z�g�b�b���i�Z�l�h�]�g�h�f�h�g�b�q�g�u�o���Z�g�Z�f�g�_�k�l�b�q�_�k�d�b�o�����n�b�a�b�d�Z�e�v�g�u�o��
�e�Z�[�h�j�Z�l�h�j�g�u�o���^�Z�g�g�u�o���b���j�_�a�m�e�v�l�Z�l�h�\���b�g�k�l�j�m�f�_�g�l�Z�e�v�g�h�]�h���h�[�k�e�_�^�h�\�Z�g�b�y��
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Чреспищеводная эхокардиография (ЧПЭхоКГ) рекомендуется (при отсутствии
противопоказаний) пациентам с тяжелой МР старшей возрастной группы (больше 40 кг) на
госпитальном этапе для уточнения тяжести МР, механизма МР и/или состояния функции ЛЖ
перед хирургическим вмешательством. ЧПЭхоКГ может быть дополнена исследованием в
режиме 3D. Применение трехмерной эхокардиографии для оценки анатомии МК обусловлено
необходимостью лучшей визуализации и распознавания механизма регургитации на МК для
планирования объема и метода хирургического вмешательства [15,27,29,31,32,35,41,48–51].

УУР А, УДД 2.

Не рекомендуется ЧПЭхоКГ для рутинного наблюдения бессимптомных пациентов с МР
[15,27,28,31,42,44].

УУР С, УДД 5.



Рекомендуется ЧПЭхоКГ всем пациентам на операционном столе для оценки
эффективности хирургической коррекции митральной регургитации и оценки функции ЛЖ 
[27,28,31,42–44,50,52,53].

УУР С, УДД 5.

Рекомендуется трансторакальная ЭХОкг всем пациентам при выписке из лечебного
учреждения для оценки размеров и функции ЛЖ и МК, гемодинамики в качестве точки
отсчета после реконструкции МК или протезирования МК [27,28,44].

УУР С, УДД 5.

Рекомендуется выполнение магнитно-резонансной томографии сердца и магистральных
сосудов пациентам при ухудшении клинического состояния и определения тактики и сроков
хирургического вмешательства для получения объемных данных сердца, определения
функции желудочков и объема регургитации в случаях недостаточности данных ЭХОкг для
оценки степени тяжести МР [15,16,27,31,54].

УУР С, УДД 5.

Рекомендуется катетеризация камер сердца детям старше 6 месяцев с высокой легочной
гипертензией по данным ЭхоКГ для определения легочного сосудистого сопротивления,
давления заклинивания легочных сосудов [15,16,27,31].

УУР С, УДД 5.



2.5 Иные диагностические исследования
Рекомендуется проведение теста 6-минутной ходьбы для оценки переносимости физических
нагрузок (приложение Г) у пациентов старше 7 лет с ВМН, осложненной ЛГ [55–65].

УУР С, УДД 5.

Комментарии: �L�_�k�l�������f�b�g�m�l�g�h�c���o�h�^�v�[�u�����L�R�O�����y�\�e�y�_�l�k�y���g�Z�b�[�h�e�_�_���i�j�h�k�l�u�f���f�_�l�h�^�h�f���h�p�_�g�d�b
�n�m�g�d�p�b�h�g�Z�e�v�g�u�o���\�h�a�f�h�`�g�h�k�l�_�c���i�Z�p�b�_�g�l�h�\�����>�b�k�l�Z�g�p�b�y���\�� �L�R�O���h�[�j�Z�l�g�h���d�h�j�j�_�e�b�j�m�_�l�� �k
�n�m�g�d�p�b�h�g�Z�e�v�g�u�f���d�e�Z�k�k�h�f�����<�H�A�������L�_�k�l���h�[�u�q�g�h���^�h�i�h�e�g�y�_�l�k�y���h�p�_�g�d�h�c���b�g�^�_�d�k�Z���h�^�u�r�d�b���i�h���;�h�j�]�m���b
�i�m�e�v�k�h�d�k�b�f�_�l�j�b�_�c�����K�g�b��̀_�g�b�_���g�Z�k�u�s�_�g�b�y���d�b�k�e�h�j�h�^�h�f���Z�j�l�_�j�b�Z�e�v�g�h�c���d�j�h�\�b���[�h�e�_�_���q�_�f���g�Z���������� �\�h
�\�j�_�f�y���L�R�O���m�d�Z�a�u�\�Z�_�l���g�Z���i�h�\�u�r�_�g�g�u�c���j�b�k�d���e�_�l �Z�e�v�g�h�k�l�b�����>�b�g�Z�f�b�d�Z���^�b�k�l�Z�g�p�b�b���\���L�R�O���y�\�b�e�Z�k�v
�i�_�j�\�b�q�g�h�c���d�h�g�_�q�g�h�c���l�h�q�d�h�c���\���[�h�e�v�r�b�g�k�l�\�_���j�Z�g�^�h�f�b�a�b�j�h�\�Z�g�g�u�o���b�k�k�e�_�^�h�\�Z�g�b�c���m���[�h�e�v�g�u�o���k���E�:�=
[55,56]����

Рекомендуется проведение кардиопульмонального нагрузочного теста взрослым пациентам
с ВМН для оценки функционального статуса [55,56].

УУР С, УДД 5.

Комментарии: �L�_�k�l�b�j�h�\�Z�g�b�_���k���n�b�a�b�q�_�k�d�h�c���g�Z�]�j�m�a�d�h�c���b�]�j�Z�_�l�� �\�Z�`�g�m�x���j�h�e�v���m���\�a�j�h�k�e�u�o
�i�Z�p�b�_�g�l�h�\���k���>�F�@�I�����N�m�g�d�p�b�h�g�Z�e�v�g�u�_���\�h�a�f�h�`�g�h�k�l�b���b���d�Z�q�_�k�l�\�h���`�b�a�g�b���y�\�e�y�x�l�k�y���d�e�x�q�_�\�u�f�b
�i�h�d�Z�a�Z�l�_�e�y�f�b���w�n�n�_�d�l�b�\�g�h�k�l�b���o�b�j�m�j�]�b�q�_�k�d�h�]�h���\�f�_�r�Z�l�_�e�v�k�l�\�Z�����M���\�a�j�h�k�e�u�o���i�Z�p�b�_�g�l�h�\
�h�p�_�g�b�\�Z�x�l�k�y���k�e�_� �̂m�x�s�b�_���i�Z�j�Z�f�_�l�j�u�����f�h�s�g�h�k�l�v���b���\�j�_�f�y���g�Z�]�j�m�a�d�b�����f�Z�d�k�b�f�Z�e�v�g�h�_���i�h�l�j�_�[�e�_�g�b�_
�d�b�k�e�h�j�h�^�Z�����w�n�n�_�d�l�b�\�g�h�k�l�v���\�_�g�l�b�e�y�p�b�b�����m�]�h�e���g�Z�d�e�h�g�Z���9�(�����9�&�2���������o�j�h�g�h�l�j�h�i�g�Z�y���j�_�Z�d�p�b�y���b
�^�b�g�Z�f�b�d�Z�� �Z�j�l �_�j�b�Z�e�v�g�h�]�h���^�Z�\�e�_�g�b�y�����d�h�l�h�j�u�_�� �b�f�_�x�l�� �i�j�h�]�g�h�k�l�b�q�_�k�d�h�_�� �a�g�Z�q�_�g�b�_��
�D�Z�j�^�b�h�i�m�e�v�f�h�g�Z�e�v�g�u�c���g�Z�]�j�m�a�h�q�g�u�c���l�_�k�l���^�h�e�`�_�g���\�d�e�x�q�Z�l�v�k�y���\���i�j�h�l�h�d�h�e�u���^�h�e�]�h�k�j�h�q�g�h�]�h
�g�Z�[�e�x��̂_�g�b�y���a�Z���k�h�k�l�h�y�g�b�_�f�� �i�Z�p�b�_�g�l�h�\�����b�]�j�Z�_�l�� �\�Z�`�g�m�x���j�h�e�v���\�� �h�i�j�_� �̂_�e�_�g�b�b���k�j�h�d�h�\
�o�b�j�m�j�]�b�q�_�k�d�h�]�h���\�f�_�r�Z�l�_�e�v�k�l�\�Z�����\���l�h�f���q�b�k�e�_�����i�h�\�l�h�j�g�h�]�h��[55,56]��

Перед выпиской из стационара всем пациентам с целью контроля после выполненного
оперативного вмешательства рекомендуется выполнить электрокардиографию [15,27–
29,31,66–71].

УУР С, УДД 4.



3. Лечение, включая медикаментозную и
немедикаментозную терапии, диетотерапию,

обезболивание, медицинские показания и
противопоказания к применению методов лечения

3.1 Консервативное лечение

Поддерживающая терапия

�L�Z�d�l�b�d�Z���e�_�q�_�g�b�y���<�F�G���h�i�j�_� �̂_�e�y�_�l�k�y���]�_�f�h�^�b�g�Z�f�b�q�_�k�d�h�c���a�g�Z�q�b�f�h�k�l�v�x���^�_�n�_�d�l �Z���b���b�a�\�_�k�l�g�u�f���^�e�y
�g�_�]�h���i�j�h�]�g�h�a�h�f�����>�e�y��� �̂_�l�_�c�����i�h�^��̂Z�x�s�b�o�k�y���l�_�j�Z�i�b�b�����` �_�e�Z�l�_�e�v�g�h�����i�h���\�h�a�f�h�`�g�h�k�l�b�����h�l�k�j�h�q�b�l�v
�i�j�h�\�_� �̂_�g�b�_���h�i�_�j�Z�l�b�\�g�h�]�h���\�f�_�r�Z�l�_�e�v�k�l�\�Z��

Рекомендовано назначение нитроферрицианидного производного (Нитропруссида натрия
дигидрат, C02DD01) для лечения острой сердечной недостаточности на фоне
недостаточности митрального клапана для снижения постнагрузки. Нитропруссида натрия
дигидрат  (C02DD01) вводится внутривенно инфузионно в дозе 0,3-4 мкг/кг/мин (при
гипотонии – в сочетании с инотропной поддержкой - C01CA24/Эпинефрин**) [72–94].
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Рекомендовано для лечения острой сердечной недостаточности на фоне ВМН назначение
#левосимендана** (C01CX08), обладающего положительным инотропным и
вазодилатирующим эффектом, что приводит к увеличению силы сердечных сокращений и
снижению как пред-, так и постнагрузки (при гипотонии – в сочетании с инотропной
поддержкой - C01CA24/Эпинефрин**). #Левосимендан** (C01CX08) дозируется
индивидуально, обычно вводится в ударной дозе 12 мкг/кг в/в медленно, в течение 20 минут,
затем переходят на поддерживающую дозу — 0,1-0,3 мкг/кг/мин. [72–94]



УУР С, УДД 5.

�J�_�d�h�f�_�g�^�h�\�Z�g�h���i�_�j�b�h�i�_�j�Z�p�b�h�g�g�h�_���g�Z�a�g�Z�q�_�g�b�_�����e�_�\�h�k�b�f�_�g�^�Z�g�Z�������&�����&�;�����������i�Z�p�b�_�g�l�Z�f���k
�o�j�h�g�b�q�_�k�d�h�c���l�y� �̀_�e�h�c���k�b�f�i�l�h�f�g�h�c���F�G�����i�j�b���]�b�i�h�l�h�g�b�b���±���\�� �k�h�q�_�l�Z�g�b�b���k���b�g�h�l�j�h�i�g�h�c
�i�h�^�^�_�j�`�d�h�c�����g�Z�� �w�l�Z�i�_���i�j�_�^�h�i�_�j�Z�p�b�h�g�g�h�c���i�h�^�]�h�l�h�\�d�b���>�����±�����������±�����������±�������������±�������@���^�e�y
�d�h�f�i�_�g�k�Z�p�b�b���k�_�j�^�_�q�g�h�c���g�_�^�h�k�l�Z�l�h�q�g�h�k�l�b���b���i�j�h�n�b�e�Z�d�l�b�d�b���b�g�l�j�Z�h�i�_�j�Z�p�b�h�g�g�h�]�h���i�h�\�j�_�`�^�_�g�b�y
�f�b�h�d�Z�j�^�Z���b���k�g�b�`�_�g�b�y���j�b�k�d�Z���j�Z�a�\�b�l�b�y���g�b�a�d�h�]�h���k�_�j�^�_�q�g�h�]�h���\�u�[�j�h�k�Z���\���i�h�k�e�_�h�i�_�j�Z�p�b�h�g�g�h�f
�i�_�j�b�h�^�_���>�������±�������@�������E�_�\�h�k�b�f�_�g�^�Z�g�������&�����&�;���������\�\�h�^�b�l�k�y���\�h���\�j�_�f�y���h�i�_�j�Z�p�b�b���b�e�b���k�j�Z�a�m
�i�h�k�e�_���h�d�h�g�q�Z�g�b�y���b�k�d�m�k�k�l�\�_�g�g�h�]�h���d�j�h�\�h�h�[�j�Z�s�_�g�b�y���\���l�_�q�_�g�b�_���������������q�Z�k�h�\���\���^�h�a�_�����������±���������f�d�]��
�d�]���f�b�g���[�_�a���g�Z�]�j�m�a�h�q�g�h�c���^�h�a�u�����q�l�h���k�g�b�`�Z�_�l���j�b�k�d���]�b�i�h�l�h�g�b�b���>�������±�������@������ �B�k�i�h�e�v�a�m�_�l�k�y
�i�j�h�n�b�e�Z�d�l�b�q�_�k�d�h�_���\�\�_�^�_�g�b�_���k���g�Z�q�Z�e�h�f���b�g�n�m�a�b�b���a�Z���������q�Z�k�h�\���^�h���h�i�_�j�Z�p�b�b���b���g�Z�q�Z�e�h���\�\�_�^�_�g�b�y�\
�\�b�^�_���g�Z�]�j�m�a�h�q�g�h�c���^�h�a�u���������f�d�]���d�]���\���l�_�q�_�g�b�_���������f�b�g�m�l���>�������±�������@������

УУР С, УДД 5.

�D�h�f�f�_�g�l�Z�j�b�b�����I�j�b���o�j�h�g�b�q�_�k�d�h�c���i�_�j�\�b�q�g�h�c���F�G���\���g�Z�k�l�h�y�s�_�_���\�j�_�f�y���k�m�s�_�k�l�\�m�_�l�� �d�h�g�k�_�g�k�m�k���\
�i�h�e�v�a�m���o�b�j�m�j�]�b�q�_�k�d�h�]�h���\�f�_�r�Z�l�_�e�v�k�l�\�Z���i�j�b���g�Z�e�b�q�b�b���k�b�f�i�l�h�f�h�\���O�K�G���b���i�j�b�a�g�Z�d�h�\�����m�d�Z�a�u�\�Z�x�s�b�o
�g�Z���³�\�u�k�h�d�b�c���j�b�k�d�´�>�����@���� �M�� �i�Z�p�b�_�g�l�h�\���� �d�h�l�h�j�u�_���k�l�Z�[�b�e�b�a�b�j�m�x�l�k�y�����g�h���h�k�l�Z�x�l�k�y
�k�b�f�i�l�h�f�Z�l�b�q�_�k�d�b�f�b�����k�e�_� �̂m�_�l�� �j�Z�k�k�f�h�l�j�_�l�v�� �\�h�a�f�h�`�g�h�k�l�v�� �j�Z�g�g�_�]�h���o�b�j�m�j�]�b�q�_�k�d�h�]�h
�\�f�_�r�Z�l�_�e�v�k�l�\�Z���^�e�y���k�g�b�`�_�g�b�y���j�b�k�d�Z���g�_�h�[�j�Z�l�b�f�h�c���` �_�e�m�^�h�q�d�h�\�h�c��� �̂b�k�n�m�g�d�p�b�b���>�������@�����I�Z�p�b�_�g�l�u��
�d�h�l�h�j�u�_���k�l�Z�g�h�\�y�l�k�y���[�_�k�k�b�f�i�l�h�f�g�u�f�b���i�j�b���f�_�^�b�d�Z�f�_�g�l�h�a�g�h�c���l�_�j�Z�i�b�b�����f�h�]�m�l���e�_�q�b�l�v�k�y���l �Z�d�b�f
�` �_���h�[�j�Z�a�h�f�����d�Z�d���b���i�Z�p�b�_�g�l�u���k���o�j�h�g�b�q�_�k�d�h�c���f�b�l�j�Z�e�v�g�h�c���j�_�]�m�j�]�b�l�Z�p�b�_�c��

�J�_�d�h�f�_�g�^�h�\�Z�g�h�� �g�Z�a�g�Z�q�_�g�b�_�� �b�g�]�b�[�b�l�h�j�h�\�� �:�I�N�� ���&�����$�$���������D�Z�i�l�h�i�j�b�e������
�&�����$�$���������W�g�Z�e�Z�i�j�b�e�����\�k�_�f���i�Z�p�b�_�g�l�Z�f���k���O�K�G���>�����������������������±�����������±�����@���b���\�k�_�f�����k�b�f�i�l�h�f�g�u�f
�b���[�_�k�k�b�f�i�l�h�f�g�u�f���i�Z�p�b�_�g�l�Z�f�����k���k�b�k�l�h�e�b�q�_�k�d�h�c���^�b�k�n�m�g�d�p�b�_�c���e�_�\�h�]�h���` �_�e�m�^�h�q�d�Z���g�Z���n�h�g�_
�<�F�G�������D�Z�i�l�h�i�j�b�e�����i�j�b�f�_�g�y�x�l���m���^�_�l�_�c���\���^�h�a�_���������������f�]���d�]���d�Z�`�^�u�_�������q�Z�k�h�\���>�����@�>�������@�����\
�k�l�Z�j�l�h�\�h�c���^�h�a�_�����������������������f�]���d�]���k�m�l���\�������i�j�b�_�f�Z���k���i�_�j�_�o�h�^�h�f���\���l�_�j�Z�i�_�\�l�b�q�_�k�d�m�x���^�h�a�m�������������������f�]��
�d�]���k�m�l���\�������i�j�b�_�f�Z�����i�j�b���g�_�h�[�o�h�^�b�f�h�k�l�b���±���i�h�\�u�r�_�g�b�_���^�h���f �Z�d�k�b�f�Z�e�v�g�h�c���^�h�a�u�������f�]���d�]���k�m�l���>�������@
�>�����@�>�������@��

���W�g�Z�e�Z�i�j�b�e�����i�j �b�f�_�g�y�x�l���\���^�h�a�_���������������������f�]���d�]���k�m�l���\�������i�j�b�_�f�Z�����k�j�_�^�g�y�y���f �Z�d�k�b�f�Z�e�v�g�Z�y���^�h�a�Z���²
�����������f�]���d�]���k�m�l�����f �Z�d�k�b�f�Z�e�v�g�h���b�k�i�h�e�v�a�m�_�f�Z�y���m���^�_�l�_�c���������������f�]���d�]���k�m�l���>�������@�>�������@�>�������@�>�����@
�i�j�_�^�i�h�q�l�b�l�_�e�_�g���m���^�_�l�_�c���k�l�Z�j�r�_�]�h���\�h�a�j�Z�k�l�Z���b�a���a�Z���[�h�e�v�r�_�]�h���m�^�h�[�k�l�\�Z�����k�\�y�a�Z�g�g�h�]�h���k���_�]�h���[�h�e�_�_
�^�e�b�l�_�e�v�g�u�f���i�_�j�b�h�^�h�f���i�h�e�m�\�u�\�_�^�_�g�b�y�����G�Z�q�Z�e�v�g�Z�y���^�h�a�Z���k�h�k�l�Z�\�e�y�_�l�������������f�]���d�]���k�m�l�����d�Z�`�^�u�_������
�q�Z�k�Z���k���i�h�k�e�_�^�m�x�s�b�f���m�\�_�e�b�q�_�g�b�_�f���^�h���l�_�j�Z�i�_�\�l�b�q�_�k�d�h�c�������b�g�]�b�[�b�l�h�j�u���:�I�N���k�e�_�^�m�_�l���g�Z�q�b�g�Z�l�v
�\�\�h�^�b�l�v���h�k�l�h�j�h�` �g�h�����k���g�_�[�h�e�v�r�h�c���^�h�a�u�����b���l�h�e�v�d�h���i�h�k�e�_���d�h�j�j�_�d�p�b�b���]�b�i�h�\�h�e�_�f�b�b�����i�h�k�d�h�e�v�d�m���m
�g�_�d�h�l�h�j�u�o���i�Z�p�b�_�g�l�h�\���f�h�` �_�l���\�u�a�u�\�Z�l�v���]�b�i�h�l�_�g�a�b�x���^�Z��̀_���\���f �Z�e�u�o���^�h�a�Z�o���>�����@�����B�g�]�b�[�b�l�h�j�u
�:�I�N���m���^�_�l�_�c���l�b�l�j�m�x�l�k�y���^�h���f�Z�d�k�b�f�Z�e�v�g�h���i�_�j�_�g�h�k�b�f�h�c���^�h�a�u���>�����@��

УУР С, УДД 5.

�D�h�f�f�_�g�l�Z�j�b�b�����M���[�_�k�k�b�f�i�l�h�f�g�u�o���i�Z�p�b�_�g�l�h�\���k�� �o�j�h�g�b�q�_�k�d�h�c���F�G���g�_�l�� �h�[�s�_�i�j�b�g�y�l�h�c
�f�_�^�b�d�Z�f�_�g�l�h�a�g�h�c���l�_�j�Z�i�b�b�����J�h�e�v���f�_�^�b�d�Z�f�_�g�l�h�a�g�h�c���l�_�j�Z�i�b�b���\���k�g�b�`�_�g�b�b���j�_�]�m�j�]�b�l�Z�p�b�b���F�D���g�_
�h�i�j�_� �̂_�e�_�g�Z�����O�h�l�y���k�g�b�`�_�g�b�_���i�h�k�l�g�Z�]�j�m�a�d�b���w�n�n�_�d�l�b�\�g�h���i�j�b���h�k�l�j�h�c���F�J�����i�j�b���o�j�h�g�b�q�_�k�d�h�c���F�J���k









98 Harris KM, Pastorius CA, Duval S, Harwood E, Henry TD, Carabello BA, et al. Practice Variation
Among Cardiovascular Physicians in Management of Patients With Mitral Regurgitation. Am J
Cardiol 2009 Jan 15;103:255–261.

99 Bach DS, Awais M, Gurm HS, Kohnstamm S Failure of Guideline Adherence for Intervention in
Patients With Severe Mitral Regurgitation. J Am Coll Cardiol 2009 Aug 25;54:860–865.

100 Lechner E, Hofer A, Leitner-Peneder G, Freynschlag R, Mair R, Weinzettel R, et al.
Levosimendan versus milrinone in neonates and infants after corrective open-heart surgery. Pediatr
Crit Care Med 2012 Sep;13:542–548.

101 Ricci Z, Garisto C, Favia I, Vitale V, Di Chiara L, Cogo PE Levosimendan infusion in newborns
after corrective surgery for congenital heart disease: randomized controlled trial. Intensive Care Med
2012 Jul 18;38:1198–204.

102 Boegli YO, Gioanni S, van Steenberghe M, Pouard P Levosimendan in a neonate with severe
coarctation of aorta and low cardiac output syndrome. Ann Card Anaesth 2013;16:212–4.

103 Jentzer J, Ternus B, Eleid V, Rihal C Structural Heart Disease Emergencies. J Intensive Care Med
2021 Sep 1;36:975–988.

104 Wang H, Luo Q, Li Y, Zhang L, Wu X, Yan F Effect of Prophylactic Levosimendan on All-Cause
Mortality in Pediatric Patients Undergoing Cardiac Surgery-An Updated Systematic Review and Meta-
Analysis. Front Pediatr 2020 Aug 14;8. DOI: 10.3389/FPED.2020.00456

105 Wang A, Cui C, Fan Y, Zi J, Zhang J, Wang G, et al. Prophylactic use of levosimendan in pediatric
patients undergoing cardiac surgery: a prospective randomized controlled trial. Crit Care 2019 Dec
30;23. DOI: 10.1186/S13054-019-2704-2

106 Hummel J, Rücker G, Stiller B Prophylactic levosimendan for the prevention of low cardiac
output syndrome and mortality in paediatric patients undergoing surgery for congenital heart disease.
Cochrane database Syst Rev 2017 Mar 6;3. DOI: 10.1002/14651858.CD011312.PUB2

107 Abril-Molina A, Gmez-Luqu e J, Perin F, Esteban-Molina M, Ferreiro-Marzal A, Fernandez-
Guerrero C, et al. Effect of Preoperative Infusion of Levosimendan on Biomarkers of Myocardial
Injury and Haemodynamics After Paediatric Cardiac Surgery: A Randomised Controlled Trial. Drugs
R D 2021 Mar 1;21:79–89.

108 Malaspinas I, Petak F, Chok L, Perrin A, Martin AL, Beghetti M, et al. Surgical Repair of Mitral
Valve Disease in Children: Perioperative Changes in Respiratory Function. J Cardiothorac Vasc Anesth
2016 Oct 1;30:1286–1295.

109 Dez CC, Khalil F, Schwender H, Dalinghaus M, Jovanovic I, Makowski N, et al.
Pharmacotherapeutic management of paediatric heart failure and ACE-I use patterns: a European
survey. BMJ Paediatr open 2019 Jan 1;3. DOI: 10.1136/BMJPO-2018-000365



110 Momma K ACE inhibitors in pediatric patients with heart failure. Paediatr Drugs 2006;8:55–69.

111 Stanford AH, Reyes M, Rios DR, Giesinger RE, Jetton JG, Bischoff AR, et al. Safety, Feasibility,
and Impact of Enalapril on Cardiorespiratory Physiology and Health in Preterm Infants with Systemic
Hypertension and Left Ventricular Diastolic Dysfunction. J Clin Med 2021 Oct 1;10. DOI:
10.3390/JCM10194519

112 Mathur K, Hsu DT, Lamour JM, Aydin SI Safety of Enalapril in Infants: Data from the Pediatric
Heart Network Infant Single Ventricle Trial. J Pediatr 2020 Dec 1;227:218–223.

113 Hsu DT, Mital S, Ravishankar C, Margossian R, Li JS, Sleeper LA, et al. Rationale and design of
a trial of angiotensin-converting enzyme inhibition in infants with single ventricle. Am Heart J 2009
Jan;157:37–45.

114 Kirk R, Dipchand A, Rosenthal D, Addonizio L, Burch M, Chrisant M, et al. The International
Society for Heart and Lung Transplantation Guidelines for the management of pediatric heart failure:
Executive summary. [Corrected]. J Heart Lung Transplant 2014;33:888–909.

115 Butts R, Atz A, BaezHernandez N, Sutcliffe D, Reisch J, Mahony L Carvedilol Does Not Improve
Exercise Performance in Fontan Patients: Results of a Crossover Trial. Pediatr Cardiol 2021 Apr
1;42:934–941.

116 Alabed S, Sabouni A, Al Dakhoul S, Bdaiwi Y, Frobel-Mercier A Beta-blockers for congestive
heart failure in children. Cochrane database Syst Rev 2016 Jan 28;2016. DOI:
10.1002/14651858.CD007037.PUB3

117 Albers S, Meibohm B, Mir T, Ler S Population pharmacokinetics and dose simulation of
carvedilol in paediatric patients with congestive heart failure. Br J Clin Pharmacol 2008 Apr;65:511–
522.

118 Varadarajan P, Joshi N, Appel D, Duvvuri L, Pai RG Effect of Beta-Blocker Therapy on Survival
in Patients With Severe Mitral Regurgitation and Normal Left Ventricular Ejection Fraction. Am J
Cardiol 2008 Sep 1;102:611–615.

119 Ahmed MI, Aban I, Lloyd SG, Gupta H, Howard G, Inusah S, et al. A randomized controlled
phase IIb trial of Beta 1-receptor blockade for chronic degenerative mitral regurgitation. J Am Coll
Cardiol 2012 Aug 28;60:833–838.

120 Alabed S, Sabouni A, Al Dakhoul S, Bdaiwi Y Beta-blockers for congestive heart failure in
children. Cochrane database Syst Rev 2020 Jul 23;7. DOI: 10.1002/14651858.CD007037.PUB4

121 Shaddy R, Tani L, Gidding S, Pahl E, Orsmond G, Gilbert E, et al. Beta-blocker treatment of
dilated cardiomyopathy with congestive heart failure in children: a multi-institutional experience. J
Heart Lung Transplant 1999 Mar;18:269–274.



122 Shaddy R, Boucek M, Hsu D, Boucek R, Canter C, Mahony L, et al. Carvedilol for children and
adolescents with heart failure: a randomized controlled trial. JAMA 2007 Sep 12;298:1171–1179.

123 Shaddy R, Boucek M, Hsu D, Boucek R, Canter C, Mahony L, et al. Carvedilol for children and
adolescents with heart failure: a randomized controlled trial. JAMA 2007 Sep 12;298:1171–1179.

124 Azeka E, Franchini Ramires J, Valler C, Alcides Bocchi E Delisting of infants and children from
the heart transplantation waiting list after carvedilol treatment. J Am Coll Cardiol 2002 Dec
4;40:2034–2038.

125 Schranz D, Voelkel N Nihilism of chronic heart failure therapy in children and why effective
therapy is withheld. Eur J Pediatr 2016 Apr 1;175:445–455.

126 Miyamoto S, Stauffer B, Nakano S, Sobus R, Nunley K, Nelson P, et al. Beta-adrenergic
adaptation in paediatric idiopathic dilated cardiomyopathy. Eur Heart J 2014 Jan 1;35:33–41.

127 Miyamoto S, Stauffer B, Polk J, Medway A, Friedrich M, Haubold K, et al. Gene expression and
-adrener gic signaling are altered in hypoplastic left heart syndrome. J Heart Lung Transplant
2014;33:785–793.

128 Al-Alaiyan S, Arabia S, Al-Ghamdi N, Pharm B Neonatal Dosage and Practical Guidelines
Handbook 2 nd Edition. Al-Alaiyan Riyadh, 2014, King Fahd National library Ministry of Health
Kingdom of Saudi Arabia.

129 Abdel Jalil M, Abdullah N, Alsous M, Saleh M, Abu-Hammour K A systematic review of
population pharmacokinetic analyses of digoxin in the paediatric population. Br J Clin Pharmacol
2020 Jul 1;86:1267–1280.

130 Ratnapalan S, Griffiths K, Costei AM, Benson L, Koren G Digoxin-carvedilol interactions in
children. J Pediatr 2003 May 1;142:572–574.

131 Moser-Bracher A, Balmer C, Cavigelli A, Satir A, Caduff Good A, Klauwer D Digoxin Toxicity in
a Neonate Caused by the Interaction with Carvedilol. Klin Padiatr 2017 Mar 1;229:90–92.

132 Miller J, Thomas A, Johnson P Use of continuous-infusion loop diuretics in critically ill children.
Pharmacotherapy 2014;34:858–867.

133 Ricci Z, Haiberger R, Pezzella C, Garisto C, Favia I, Cogo P Furosemide versus ethacrynic acid in
pediatric patients undergoing cardiac surgery: A randomized controlled trial. Crit Care 2015 Jan 7;19.
DOI: 10.1186/S13054-014-0724-5

134 Haiberger R, Favia I, Romagnoli S, Cogo P, Ricci Z Clinical Factors Associated with Dose of
Loop Diuretics After Pediatric Cardiac Surgery: Post Hoc Analysis. Pediatr Cardiol 2016 Jun
1;37:913–918.

135 Senzaki H, Kamiyama M, Masutani S, Ishido H, Taketazu M, Kobayashi T, et al. Efficacy and
safety of torasemide in children with heart failure. Arch Dis Child 2008 Sep;93:768–771.



136 Van Der Vorst MMJ, Kist JE, Van Der Heijden AJ, Burggraaf J Diuretics in pediatrics: current
knowledge and future prospects. Paediatr Drugs 2006;8:245–264.

137 Senzaki H, Kamiyama M, Masutani S, Ishido H, Taketazu M, Kobayashi T, et al. Efficacy and
safety of torasemide in children with heart failure. Arch Dis Child 2008 Sep;93:768–771.

138 Wilson W, Taubert KA, Gewitz M, Lockhart PB, Baddour LM, Levison M, et al. Prevention of
infective endocarditis: Guidelines from the American Heart Association. J Am Dent Assoc 2008;139.
DOI: 10.14219/jada.archive.2008.0346

139 Baumgartner H, Iung B, Otto CM Timing of intervention in asymptomatic patients with valvular
heart disease. Eur Heart J 2020 Dec 1;41:4349–4356.

140 Shah M, Jorde UP Percutaneous Mitral Valve Interventions (Repair): Current Indications and
Future Perspectives. Front Cardiovasc Med 2019 [cited 2021 Aug 20];6:88.

141 Morningstar J, Nieman A, Wang C, Beck T, Harvey A, Norris R Mitral Valve Prolapse and Its
Motley Crew-Syndromic Prevalence, Pathophysiology, and Progression of a Common Heart
Condition. J Am Heart Assoc 2021 Jul 6;10. DOI: 10.1161/JAHA.121.020919

142 Barbanti M, Costa G Highlights from the 2020 ACC/AHA guidelines on valvular heart disease.
EuroIntervention 2021;16:1303–1305.

143 Mohananey D, Aljadah M, Smith AAH, Haines JF, Patel S, Villablanca P, et al. The 2020
ACC/AHA Guidelines for Management of Patients With Valvular Heart Disease: Highlights and
Perioperative Implications. J Cardiothorac Vasc Anesth 2021; DOI: 10.1053/J.JVCA.2021.04.013

144 Alame AJ, Karatasakis A, Karacsonyi J, Danek BA, Sorajja P, Gössl M, et al. Comparison of the
American College of Cardiology/American Heart Association and the European Society of Cardiology
Guidelines for the Management of Patients with Valvular Heart Disease. J Invasive Cardiol 2017 Sep
1;29:320–326.

145 Lamm G New strategies in the management of valvular heart disease: A critical appraisal on the
top 10 messages of the 2020 ACC/AHA guidelines for the management of patients with valvular heart
disease. Wien Klin Wochenschr 2021;133. DOI: 10.1007/S00508-021-01879-Y

146 Wada N, Takahashi Y, Ando M, Park IS, Kikuchi T Mitral valve replacement in children under 3
years of age. Japanese J Thorac Cardiovasc Surg 2005;53:545–550.

147 Yuan H, Wu Z, Lu T, Tang Y, Chen J, Yang Y, et al. Long-term outcomes of mitral valve
replacement in patients weighing less than 10 kg. J Cardiothorac Surg 2021 Dec 1;16. DOI:
10.1186/s13019-021-01443-9

148 Brown JW, Fiore AC, Ruzmetov M, Eltayeb O, Rodefeld MD, Turrentine MW Evolution of mitral
valve replacement in children: a 40-year experience. Ann Thorac Surg 2012 Feb;93:626–33;
discussion 633.



149 Masuda M, Kado H, Tatewaki H, Shiokawa Y, Yasui H Late results after mitral valve replacement
with bileaflet mechanical prosthesis in children: Evaluation of prosthesis-patient mismatch. Ann
Thorac Surg 2004;77:913–917.

150 Brancaccio G, Trezzi M, Chinali M, Vignaroli W, D’Anna C, Iodice F, et al. Predictors of survival
in paediatric mitral valve replacement. Eur J Cardio-Thoracic Surg 2021 Feb 14; DOI:
10.1093/ejcts/ezab078

151 Ibezim C, Sarvestani AL, Knight JH, Qayum O, Alshami N, Turk E, et al. Outcomes of
Mechanical Mitral Valve Replacement in Children. Ann Thorac Surg 2019 Jan 1;107:143–150.

152 Okamoto T, Nakano T, Goda M, Oda S, Kado H Outcomes of mitral valve replacement with
bileaflet mechanical prosthetic valve in children. Gen Thorac Cardiovasc Surg 2020 Jun 1;68:571–
577.

153 Choi PS, Sleeper LA, Lu M, Upchurch P, Baird C, Emani SM Revisiting prosthesis choice in
mitral valve replacement in children: Durable alternatives to traditional bioprostheses; in : Journal of
Thoracic and Cardiovascular Surgery. Mosby Inc., 2021, pp 213-225.e3.

154 Alghamdi AA, Yanagawa B, Singh SK, Horton A, Al-Radi OO, Caldarone CA Balancing stenosis
and regurgitation during mitral valve surgery in pediatric patients. Ann Thorac Surg 2011 Aug;92:680–
4.

155 Oppido G, Davies B, McMullan DM, Cochrane AD, Cheung MMH, d’Udekem Y, et al. Surgical
treatment of congenital mitral valve disease: Midterm results of a repair-oriented policy. J Thorac
Cardiovasc Surg 2008;135. DOI: 10.1016/j.jtcvs.2007.09.071

156 Geoffrion TR, Pirolli TJ, Pruszynski J, Dyer AK, Davies RR, Forbess JM, et al. Mitral Valve
Surgery in the First Year of Life. Pediatr Cardiol 2020 Feb 1;41:334–340.

157 Sawan EB, Brink J, Soquet J, Liava’a M, Brizard CP, Konstantinov IE, et al. The ordeal of left
atrioventricular valve replacement in children under 1 year of age; in : Interactive Cardiovascular and
Thoracic Surgery. Oxford University Press, 2017, pp 317–322.

158 Selamet Tierney ES, Pigula FA, Berul CI, Lock JE, del Nido PJ, McElhinney DB Mitral valve
replacement in infants and children 5 years of age or younger: Evolution in practice and outcome over
three decades with a focus on supra-annular prosthesis implantation. J Thorac Cardiovasc Surg
2008;136. DOI: 10.1016/j.jtcvs.2007.12.076

159 Mayr B, Vitanova K, Burri M, Lang N, Goppel G, Voss B, et al. Mitral Valve Repair in Children
Below Age 10 Years: Trouble or Success; in : Annals of Thoracic Surgery. Elsevier Inc., 2020, pp
2082–2087.

160 Elsisy MF, Dearani JA, Ashikhmina E, Krishnan P, Anderson JH, Taggart NW, et al. What Factors
Should Be Considered to Improve Outcome of Mechanical Mitral Valve Replacement in Children
World J Pediatr Congenit Hear Surg 2021 May;12:367–374.



161 Beierlein W, Becker V, Yates R, Tsang V, Elliott M, de Leval M, et al. Long-term follow-up after
mitral valve replacement in childhood: poor event-free survival in the young child. Eur J Cardio-
thoracic Surg 2007 May;31:861–866.

162 Caldarone CA, Raghuveer G, Hills CB, Atkins DL, Burns TL, Behrendt DM, et al. Long-Term
Survival After Mitral Valve Replacement in Children Aged <5 Years. Circulation 2001 Sep 18;104:I-
143-I–147.

163 Ackermann K, Balling G, Eicken A, Günther T, Schreiber C, Hess J Replacement of the systemic
atrioventricular valve with a mechanical prosthesis in children aged less than 6 years: Late clinical
results of survival and subsequent replacement. J Thorac Cardiovasc Surg 2007 Sep;134:750–756.

164 Jamart L, Ducharme A, Garceau P, Basmadjian A, Dorval J, Bouchard D, et al. Optimizing Timing
of Valve Intervention in Patients With Asymptomatic Severe Valvular Heart Disease. Can J Cardiol
2021 Jul 1;37:1041–1053.

165 Baird C, Myers P, Marx G, Del Nido P Mitral valve operations at a high-volume pediatric heart
center: Evolving techniques and improved survival with mitral valve repair versus replacement; in :
Annals of Pediatric Cardiology. Ann Pediatr Cardiol, 2012, pp 13–20.

166 Stellin G, Padalino MA, Vida VL, Boccuzzo G, Orr E, Biffanti R, et al. Surgical repair of
congenital mitral valve malformations in infancy and childhood: A single-center 36-year experience. J
Thorac Cardiovasc Surg 2010 Dec;140:1238–1244.

167 Brancaccio G, Chinali M, Trezzi M, D’Anna C, Esposito C, Rinelli G, et al. Outcome for
Conservative Surgery for the Correction of Severe Mitral Valve Regurgitation in Children: A Single-
Center Experience. Pediatr Cardiol 2019 Dec 1;40:1663–1669.

168 Geoffrion TR, Pirolli TJ, Pruszynski J, Dyer AK, Davies RR, Forbess JM, et al. Mitral Valve
Surgery in the First Year of Life. Pediatr Cardiol 2020 Feb 1;41:334–340.

169 Myers PO, Baird CW, Del Nido PJ, Pigula FA, Lang N, Marx GR, et al. Neonatal Mitral Valve
Repair in Biventricular Repair, Single Ventricle Palliation, and Secondary Left Ventricular
Recruitment: Indications, Techniques, and Mid-Term Outcomes. Front Surg 2015 Nov 10;2:59.

170 Jiang Z, Mei J, Ding F, Bao C, Zhu J, Tang M, et al. The early and mid-term results of mitral valve
repair for mitral regurgitation in children. Surg Today 2014 Oct 11;44:2086–2091.

171 Hoashi T, Bove EL, Devaney EJ, Hirsch JC, Ohye RG Mitral valve repair for congenital mitral
valve stenosis in the pediatric population. Ann Thorac Surg 2010 Jul;90:36–41.

172 Delmo Walter EM, Hetzer R Repair for Congenital Mitral Valve Stenosis. Semin Thorac
Cardiovasc Surg Pediatr Card Surg Annu 2018 Mar 1;21:46–57.

173 Wood AE, Healy DG, Nolke L, Duff D, Oslizlok P, Walsh K Mitral valve reconstruction in a
pediatric population: Late clinical results and predictors of long-term outcome. J Thorac Cardiovasc



Surg 2005 Jul;130:66–73.

174 Beierlein W, Becker V, Yates R, Tsang V, Elliott M, de Leval M, et al. Long-term follow-up after
mitral valve replacement in childhood: poor event-free survival in the young child. Eur J Cardio-
thoracic Surg 2007 May;31:861–866.

175 Shi Y, Xu H, Yan J, Wang Q, Li S, Yi T, et al. The Mid-term Results of Mitral Valve Repair for
Isolated Mitral Regurgitation in Infancy and Childhood. Pediatr Cardiol 2017 Dec 1;38:1592–1597.

176 Baghaei R, Tabib A, Jalili F, Totonchi Z, Mahdavi M, Ghadrdoost B Early and Mid-Term
Outcome of Pediatric Congenital Mitral Valve Surgery. Res Cardiovasc Med 2015 Aug;4:e28724.

177 Kalangos A, Christenson JT, Beghetti M, Cikirikcioglu M, Kamentsidis D, Aggoun Y Mitral Valve
Repair for Rheumatic Valve Disease in Children: Midterm Results and Impact of the Use of a
Biodegradable Mitral Ring. Ann Thorac Surg 2008 Jul;86:161–169.

178 del Nido PJ, Baird C Congenital Mitral Valve Stenosis: Anatomic Variants and Surgical
Reconstruction. Semin Thorac Cardiovasc Surg Pediatr Card Surg Annu 2012;15:69–74.

179 Fuller S, Spray TL How I Manage Mitral Stenosis in the Neonate and Infant. Semin Thorac
Cardiovasc Surg Pediatr Card Surg Annu 2009;12:87–93.

180 Lamberti JJ, Kriett JM Mitral/Systemic Atrioventricular Valve Repair in Congenital Heart
Disease. Pediatr Card Surg Annu 2007;10:94–100.

181 Baird CW, Marx GR, Borisuk M, Emani S, del Nido PJ Review of Congenital Mitral Valve
Stenosis: Analysis, Repair Techniques and Outcomes. Cardiovasc Eng Technol 2015 Jun 1;6:167–173.

182 Chauvaud S Congenital mitral valve surgery: Techniques and results. Curr Opin Cardiol 2006
Mar;21:95–99.

183 Cikirikcioglu M, Pektok E, Myers PO, Christenson JT, Kalangos A Pediatric mitral valve repair
with the novel annuloplasty ring: Kalangos-Bioring . Asian Cardiovasc Thorac Ann 2008;16:515–
516.

184 Honjo O, Ishino K, Kawada M, Akagi T, Sano S Midterm outcome of mitral valve repair for
congenital mitral regurgitation in infants and children; in : Interactive Cardiovascular and Thoracic
Surgery. Interact Cardiovasc Thorac Surg, 2006, pp 589–593.

185 Nishimura RA, Otto CM, Bonow RO, Carabello BA, Erwin JP, Fleisher LA, et al. 2017
AHA/ACC Focused Update of the 2014 AHA/ACC Guideline for the Management of Patients With
Valvular Heart Disease: A Report of the American College of Cardiology/American Heart Association
Task Force on Clinical Practice Guidelines. J Am Coll Cardiol 2017 Jul 11;70:252–289.

186 Feltes TF, Bacha E, Beekman RH, Cheatham JP, Feinstein JA, Gomes AS, et al. Indications for
cardiac catheterization and intervention in pediatric cardiac disease: A scientific statement from the
American Heart Association. Circulation 2011 Jun 7;123:2607–2652.











































 2 = незначительно

 3 = умеренно

 4 = значительно

 5 = в высшей степени

7. Насколько интенсивную физическую боль Вы испытывали за последние 4 недели?
(локализация боли не имеет значения)

 1 = вообще не испытывал

 2 = очень легкую

 3 = легкую

 4 = умеренную

 5 = сильную

 6 = очень сильную 

8. В течение последних 4 недель в какой степени боль затрудняла выполнение Вами
привычной работы (в том числе работы вне помещения и домашних дел)?

 (локализация боли не имеет значения)

 1 = совсем нет

 2 = незначительно

 3 = умеренно

 4 = значительно

 5 = в высшей степени

9. Вопросы ниже касаются Вашего самочувствия и общего состояния за последние 4
недели. По каждому вопросу дайте один ответ, наилучшим образом отражающий
Ваше самочувствие. Какую часть времени за последние 4 недели:

 Всегда Почти
всегда

Часто Иногда Редко Никогда

a. Вы чувствовали себя полным жизни?

b. Вы нервничали?

c. Вы находились в таком унынии, что ничто не



могло поднять Вам настроение?

d. Вы чувствовали мир и покой?       

e. Вы были полны энергии?       

f. Вы чувствовали себя упавшим духом и

подавленным?

      

g. Вы чувствовали себя измотанным?       

h. Вы чувствовали себя счастливым человеком?       

i. Вы чувствовали себя уставшим?       

10. В течение последних 4 недель какую часть времени Ваше физическое здоровье или
эмоциональное состояние затрудняло проведение Вами досуга (например, посещение
друзей, родственников и т.д.)?

 1 = всегда

 2 = часто

 3 = иногда

 4 = редко

 5 = никогда

11. Насколько ВЕРНЫМ или НЕВЕРНЫМ является для Вас каждое из утверждений
ниже?

 Абсолютно верно Скорее
верно

Не знаю Скорее
неверно

Абсолютно неверно

a. Кажется, что я более

склонен к заболеваниям,

чем другие люди

     

b. Я так же здоров, как

другие знакомые мне

люди

     

c. Я ожидаю ухудшения

своего здоровья

     

d. Мое здоровье в

превосходном состоянии

     



 Данный опросник  разрешен для использования группой IQOLA (Международный проект
оценки качества жизни).

Приложение Г10. Забор биоматериала для диагностики в пятнах крови

Кровь собирается на стандартную карточку-фильтр
( № 903), которая применяется для скрининга
новорожденных в Российской Федерации или
аналогичную для получения сухого пятна крови. Кровь
может быть, как капиллярная (из пальца, пятки), так и
венозная. Венозная кровь собирается в пробирку,
аккуратно перемешивается и затем быстро с помощью
пипетки наносится на фильтр по 25-50 мкл крови на
каждую выделенную область. Необходимо хорошо
пропитать выделенную область на фильтре (рис. 1).
Предпочтительно собирать образцы после еды через
40 минут - 1 час. Возможно также осуществить забор
крови и натощак.
На карточке-фильтре обязательно должны быть четко
указаны ФИО, кем и откуда направлен пациент, дата
рождения и телефон лечащего врача (рисунок 2).
Образец сухого пятна крови вкладывается в чистый
конверт, либо в чистый файл. Карточка-фильтр не
должна соприкасаться с грязной поверхностью и с
образцами других пациентов. Необходимо приложить к
образцам информированные согласия пациента или
его законных представителей на проведение
лабораторных исследований

Рисунок 1. Образец правильного нанесения крови на карточку-

фильтр 
 Рисунок 2. Образец карточки-фильтра

 Алгоритм действий медицинского персонала при взятии образцов крови

вымыть руки (гигиенический уровень), надеть перчатки;
вымыть руки пациента (пятку ребенка, в случае, если кровь берется из пятки);
протереть область прокалывания стерильной салфеткой, смоченной 70% спиртом,
промокнуть сухой стерильной салфеткой; - проколоть стерильным одноразовым
скарификатором;
снять первую каплю крови стерильным сухим тампоном;
мягко надавить для получения второй капли крови;
приложить перпендикулярно тест-бланк к капле крови и пропитать его кровью насквозь;
аналогичным образом нанести на тест-бланк 6-8 капель, вид пятен крови должен быть
одинаковым с обеих сторон.



высушить тест-бланк в горизонтальном положении на чистой обезжиренной поверхности не
менее 4 ч без применения тепловой обработки и попадания прямых солнечных лучей;
упаковать тест-бланки в чистый конверт таким образом, чтобы пятна крови не
соприкасались.

Особенности при инфузионной терапии

Некоторые пациенты могут получать инфузионную терапию, переливание компонентов крови,
что может оказать влияние на результаты тестов. Например, при переливании плазмы крови
могут быть получены ложно-отрицательные результаты, так как определяемые ферменты
находятся в плазме и в клетках крови. Рекомендуется осуществить забор крови для ферментной
и ДНК-диагностики не 9 ранее чем через 6-7 дней после переливания плазмы крови и через 7-
10 дней после переливания компонентов крови

Не допускается забор крови

сразу после проведения пациенту инфузионной терапии;
сразу после заменного переливания крови.

Хранение и транспортировка биоматериала

Образцы высушенных пятен крови можно хранить в обычной камере холодильника при +40С
до отправки. Срок хранения до момента отправки не должен превышать 7 дней. Если хранить
дольше и при более высокой температуре, то активность фермента даже в норме может
снижаться, что приведет к ложно-положительным результатам.

 


