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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-Ƀорк 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 î 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 î 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

ā Из олированные дефекты митрального клапана.

ā Д егенеративное заболевание (миксоматозная дегенерация МК)

ā Д ефекты МК, связанные с другими врожденными пороками сердца.

По течению заболевания

B . Острые причины

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

ā Неона тальная (например, перинатальная асфиксия)

ā Инфекционные (на пример, миокардит).

B¡. Хронические причины [11,12]

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

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

ā Инфекционные забо левания (миокардит, эндокардит)

ā К ардиомиопатия (дилатационная кардиомиопатия и др.)

По анатомо-функциональным характеристикам [13]

Тип I: Недостаточность митрального клапана с нормальным движением створок

ā Дилят ация ФК МК

ā Расщепление ств орки МК

ā Д ефект створки

Тип II: Пролапс створок

ā У длинение хорд

ā У длинение папиллярных мышц



ā От сутствие хорд

Тип III: Ограничение подвижности створок.

А. Нормальное строение папиллярных мышц МК

ā Сращение по к омиссурам

ā У корочение хорд

В. Аномальное строение папиллярных мышц МК

ā Парашю тообразный МК

ā Г амакообразный МК

ā Г ипоплазия папиллярных мышц

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

Стадия А (пациент с факторами риска развития МН)

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

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

Стадия В (прогрессирующая МН и бессимптомное течение)

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

ā  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.

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

Стадия С (бессимптомное течение с тяжелой МН)

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

ā  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



ā  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)

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

ā  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

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

ā  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
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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]
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 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.

 


