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Быстрое развитие методов визуализации 
сердца позволяет прижизненно выявлять 
те внутрисердечные структуры и особенно-
сти строения сердца, которые ранее были 
доступны только при патологоанатомиче-
ских исследованиях (например, сеть Хиари 
или экскреценции Ламбла [1, 2]). При этом 
следует добавить, что прижизненное выяв-
ление таких структур и особенностей строе-
ния позволяет лучше понять и оценить их 

клиническое значение. Данный обзор по-
священ еще одной особенности строения 
сердца у некоторых лиц, прижизненное 
выявление которой стало возможным бла-
годаря именно эхокардиографии (ЭхоКГ). 
Это так называемая митральная аннуляр-
ная дизъюнкция (МАД), или дизъюнкция 
митрального кольца, – специфическая ана-
томическая аномалия, характеризующаяся 
отчетливым разделением между митраль-
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ным кольцом и стенкой левого предсердия, 
с одной стороны, и базальной частью задне-
бокового сегмента миокарда левого желу-
дочка (ЛЖ) – с другой [3].

Первое описание МАД было дано в 1981 г. 
S. Bharati et al. [4] на примере пациента 
мужского пола 45 лет с длительным анам-
незом сердцебиений, у которого при клини-
ческом исследовании были выявлены мезо-
систолический щелчок и мезосистоличе-
ский шум. ЭКГ покоя была без выражен-
ных изменений, а при холтеровском мони-
торировании выявлялись политопные же-
лудочковые экстрасистолы и пароксизмы 
неустойчивой желудочковой тахикардии. 
Пациент отказался от предложенного меди-
каментозного лечения и через год внезапно 
умер. Патологоанатомическое описание его 
сердца содержало указание на пролапс ми-
трального клапана (ПМК) и МАД [4].

Первое большое исследование, посвя-
щенное МАД, было выполнено в госпитале 
Джона Хопкинса и опиралось на данные 
патологоанатомического исследования 
900 сер дец умерших старше 15 лет. МАД 
выявили в 65 (7,2%) случаях, из них 
23 (37,1%) случая оказались в 25 (92,0%) 
сердцах с ПМК. Еще в 42 (66,2%) случаях 
МАД была обнаружена в сердцах без ПМК 
[3].

Всплеск интереса к МАД был обусловлен 
возможностью прижизненной диагностики 
при трансторакальной ЭхоКГ [5], а также 
данными о том, что МАД является постоян-
ным компонентом аритмического ПМК 
с фиброзом ЛЖ [6]. Более того, была пока-
зана связь МАД с желудочковыми арит-
миями и у пациентов без ПМК [7].

МАД чаще регистрируется у спортсме-
нов с ПМК и желудочковыми аритмиями 
по сравнению со спортсменами с ПМК без 
желудочковых аритмий (16% по сравне-
нию с 3%, P < 0,001) [8]. Хотя МАД и мо-
жет наблюдаться у здоровых людей как 
нормальный анатомический вариант фиб-
розного кольца МК, чаще она встречается 
у пациентов с ПМК (32,6%) и особенно 
часто  – при миксоматозном поражении МК 
(50,8%) [9].

Для выявления МАД при ЭхоКГ в основ-
ном используется парастернальный доступ 
в позиции по длинной оси ЛЖ. В этой по-
зиции на протяжении сердечного цикла 
место прикрепления задней створки МК 

при наличии дизъюнкции движется нару-
жу вместе со стенкой левого предсердия 
по отношению к стенке желудочка в систо-
лу желудочков и, наоборот, внутрь во вре-
мя диастолы желудочков. При этом в систо-
лу желудочков определяется дистанция 
МАД как расстояние от места прикрепле-
ния основания задней створки МК к стенке 
левого предсердия до верхней части задней 
стенки ЛЖ в конце систолы [5, 10] (рис. 1). 
МАД представляет собой систолический 
феномен. При подозрении на наличие МАД 
может быть недостаточно просто визуаль-
ной оценки движущегося изображения, 
так как период регистрации МАД в систо-
лу может быть весьма непродолжитель-
ным. Для выявления МАД необходим по-
кадровый просмотр двухмерных изобра-
жений в режиме увеличения в указанной 
позиции с отслеживанием места прикре-
пления основания задней створки МК 
к стенке сердца (1) и акцентом на конец 
систолы (2) (рис. 2). Покадровый просмотр 
следует сочетать с динамическим исследо-
ванием во избежание ложной диагностики 
МАД в ситуациях с избыточным распро-
странением ткани пролабируемой задней 
сворки МК вдоль стенки левого предсер-
дия при нормально прикрепленном мит-
ральном кольце [11] (рис. 3).

Основным признаком наличия МАД яв-
ляется дистанция МАД, значения которой 
≥2 мм являются диагностическими [12]. 
Значения дистанции МАД <2 мм имеют не-
высокую воспроизводимость при оценке 
разными исследователями, их не следует 
квалифицировать как МАД при ЭхоКГ [12]. 
Однако пороговое значение для диагности-
ки МАД до сих пор не определено однознач-
но. В гистологическом описании G.M. Hutc-
hins et al. [3] диагноз “МАД” ставился при 
наличии увеличения дистанции МАД 
(≥5 мм). Это же пороговое значение исполь-
зовалось в ряде ЭхоКГ-исследований в двух-
мерном [13, 14] и трехмерном [15] режимах 
чреспищеводным доступом, в то время как 
другие авторы [12, 15] при двухмерной 
трансторакальной ЭхоКГ предлагали для 
диагностики МАД интервал ≥2 мм.

Наряду с непосредственным признаком 
МАД, которым является увеличенная 
дистан ция МАД, можно выделить и другие 
косвенные признаки, которые позволяют 
ее заподозрить. Один из таких признаков – 
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Рис. 1. Выраженная МАД у пациента 37 лет с пролапсом обеих створок МК, митральной регургитацией 
2-й степени. a–d – парастернальный доступ по длинной оси ЛЖ. Диастола (a) и систола (b) желудочков. 
МАД отчетливо визуализируется в задне-боковой стенке ЛЖ (стрелка). c – на схеме МАД обозначена 
звездочкой. d – дистанция МАД составляет 14 мм. е – апикальная четырехкамерная позиция. МАД рас-
пространяется на передне-боковую стенку ЛЖ. Дистанция МАД – 6 мм. f – апикальная двухкамерная 
позиция. МАД не визуализируется. МЖП – межжелудочковая перегородка, ЗСЛЖ – задняя стенка 
левого желудочка, Ао – аорта, ЛП – левое предсердие. 
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Рис. 2. Последовательные кадры конца систолы в режиме увеличения из парастернального доступа по 
длинной оси ЛЖ. На кадрах 3–11 визуализируется МАД (стрелка). Дистанция МАД составляет 6 мм 
(двойная стрелка).

Кадр 1 Кадр 2

Кадр 3 Кадр 4

Кадр 5 Кадр 6
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Рис. 2 (окончание). 
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своеобразное движение задне-боковой час ти 
фиброзного кольца МК, которое не соответ-
ствует движению стенки ЛЖ, а имеет пара-
доксальный характер и в большей степени 
соответствует движению стенки левого 
предсердия [10, 16].

Поскольку кольцо МК не имеет собствен-
ной сократимости, характер его движения, 
расширения и уменьшения зависит от со-
кратительной способности миокарда ЛЖ, 
с которым кольцо в норме связано, а также 
от движений корня аорты [17].

У здоровых людей кольцо МК перемеща-
ется в систолу к верхушке ЛЖ, а в диасто-
лу – к левому предсердию [18]. Кроме того, 
нормальная динамика кольца МК характе-
ризуется ранним систолическим сокраще-
нием и углублением формы седла, оба эти 
фактора вносят значительный вклад в ком-
петентность МК в ранней фазе сокращения 
ЛЖ [19]. Позднее, в систолу, кольцо снова 
расширяется и достигает почти диастоли-
ческих размеров, но поскольку это расши-
рение ограничено связью с миокардом ЛЖ, 
каких-то функциональных последствий 
при этом не возникает [19, 20]. Динамика 
митрального кольца важна для обеспече-
ния сбалансированного распределения ме-
ханического напряжения, оказываемого 
ЛЖ на МК [21].

При наличии МАД кольцо функциональ-
но отделено от ЛЖ – возникает парадок-
сальная динамика кольца, когда кольцо во 
время сердечного цикла движется совмест-
но с левым предсердием, а не с ЛЖ. Таким 
образом, в систолу происходят расширение 
и уплощение кольца, в результате чего уча-
сток стенки ЛЖ, примыкающий к МАД, 

смещается кнаружи в систолу и внутрь 
в диастолу [16]. Такое систолическое упло-
щение кольца МК увеличивает механичес-
кую нагрузку на створки МК [22, 23] и сухо-
жильные хорды [22], что может ускорить 
дегенеративный процесс.

Поскольку область между аортой и перед-
ней створкой МК (аорто-митральная непре-
рывность) представляет собой фиброзную 
ткань между двумя крепкими фиброзны-
ми треугольниками, эта область менее 
склонна к дилатации. МАД преимуще-
ственно обнаруживается в области задней 
(пристеночной) створки (в частности, по-
ражаются латеральный (Р1) и средний (Р2) 
сегменты задней створки [24]), где кольцо 
прилегает к миокарду ЛЖ [13, 15]. Таким 
образом, зад няя часть кольца МК, по-
видимому, явля ется слабым местом для 
воздействия механического стресса при 
наличии МАД [21].

Необходимо еще раз подчеркнуть, что 
МАД невозможно выявить в диастолу, так 
как в диастолу миокард ЛЖ располагается 
под кольцом МК. Во время систолы кольцо 
“скользит”: задне-боковая часть ЛЖ сокра-
щается, отслойка от миокарда ЛЖ стано-
вится видимой. Этот динамический харак-
тер МАД объясняет, почему трудно поста-
вить диагноз, когда сердце не сокращается 
(например, во время операции на сердце, 
когда хирург осматривает МК из предсер-
дия, или при патологоанатомических ис-
следованиях [3, 13, 21]).

Чреспищеводная ЭхоКГ также может 
быть успешно использована для диагности-
ки МАД, что было показано в серии интрао-
перационных исследований. При этом час-

Рис. 3. Основание избыточной пролабирую-
щей задней створки МК стелется вдоль стенки 
левого предсердия, создавая ложное впечатле-
ние наличия МАД (показано звездочкой) при 
нормально прикрепленном митральном коль-
це (место прикрепления створки показано 
стрелкой). Пациентка 29 лет с пролапсом 
обеих створок МК с выраженной митральной 
регургитацией без МАД. *
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тота выявления МАД составила 98% у па-
циентов с выраженной митральной регур-
гитацией, обусловленной ПМК [13].

Исследования с использованием трех-
мерной чреспищеводной ЭхоКГ подтверди-
ли иную динамику митрального кольца 
у пациентов с МАД по сравнению со здоро-
выми лицами. У пациентов с МАД задняя 
часть кольца МК не следует за деформаци-
ей ЛЖ, а вместо этого следует за движени-
ем стенки левого предсердия. Таким обра-
зом, движение кольца МК оказывается “от-
вязанным” от деформации ЛЖ, приводя 
к парадоксальному систолическому расши-
рению кольца и уменьшению его седловид-
ной формы [16].

Эти особенности движения задней части 
кольца МК в систолу были названы эффек-
том скручивания (curling effect) [25]. 
Наличие такого движения, особенно у па-
циентов с ПМК или миксоматозной дегене-
рацией МК, должно побуждать врача к це-
ленаправленному поиску МАД.

Другим признаком, на который также 
следует обращать внимание, является уве-
личение пика систолической скорости дви-
жения латеральной части кольца МК в ре-
жиме импульсноволновой тканевой доп-
плерографии ≥16 см/с. Из-за своего сход-
ства с островерхой каской у пехотинцев 
в старой германской армии признак полу-
чил название пикельхаубе (pickelhaube 
sign) [26] (рис. 4). И хотя этот признак не 
является патогномоничным для МАД, его 
выявление также должно сориентировать 
врача на поиск МАД [26].

Протяженность МАД вариабельна 
и определяется не только дистанцией МАД 
в продольном направлении, но и распро-
странением по окружности кольца, что 
особен но хорошо оценивать при трехмер-
ной визуализации [16, 27, 28]. Трехмерная 
чрес пищеводная ЭхоКГ позволяет прово-
дить более подробный количественный ана-
лиз размеров и динамики митрального 
кольца [16, 19, 29, 30].

Многоплоскостная реконструкция при-
крепления задней створки к стенке левого 
предсердия и базальным отделам ЛЖ по-
зволяет оценить не только дистанцию МАД 
в продольном направлении, но и протяжен-
ность МАД по окружности кольца МК. 
По данным A.P. Lee et al. [16], такой способ 
обработки трехмерных данных позволил 

выявить МАД (при дистанции МАД ≥5 мм) 
у 42 из 101 (42%) пациента с ПМК. При 
этом протяженность МАД по окружности 
составила 87 ± 41°. Трехмерное распростра-
нение МАД значимо коррелировало и с ано-
мальной динамикой кольца, и с большим 
отверстием регургитации [16]. При двух-
мерной ЭхоКГ при наличии МАД из пара-
стернального доступа по длинной оси ЛЖ 
для оценки протяженности МАД по окруж-
ности кольца МК следует оценить наличие 
МАД из апикальных четырехкамерной и 
двухкамерной позиций [11] (см. рис. 1e, 1f).

Наряду с трансторакальной и чреспи-
щеводной ЭхоКГ для обнаружения и коли-
чественного анализа МАД могут быть ис-
пользованы и другие неинвазивные мето-
ды визуализации, которые позволяют оце-
нить аппарат МК, окружающие его струк-
туры, а также состояние миокарда, такие 
как компьютерная томография сердца и 
магнитно-резонансная томография (МРТ) 
сердца [28, 31, 32].

A.J. Putnam et al. [32] в ретроспектив-
ном исследовании 90 пациентов с ПМК 
и выраженной митральной регургитацией 
показали возможности компьютерной то-
мографии в диагностике МАД. При этом 
МАД была выявлена у 18 (20%) пациентов, 
которые прошли предоперационную КТ. 
Наличие и степень МАД оценивали путем 
вращения плоскости сканирования вокруг 
центра МК для визуализации дизъюнкции 
по окружности кольца. МАД была иденти-

Рис. 4. Спектрограмма движения латеральной 
части кольца МК в режиме импульсноволно-
вой тканевой допплерографии. Максимальная 
скорость движения латеральной части кольца 
МК – 20 см/с. 
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фицирована у 20% пациентов с локализа-
цией рядом с пролабируемыми или флоти-
рующими частями задней створки МК. 
Была обнаружена ассоциация МАД с жен-
ским полом, меньшим размером кольца и 
большей длиной задней створки МК [32].

МР-визуализация имеет преимущества в 
выявлении МАД, а также в предоставлении 
дополнительной информации о распределе-
нии и степени миокардиального фиброза 
[7, 24, 31]. L.A. Dejgaard et al. [7] продемон-
стрировали, что распространение МАД 
по окружности кольца может быть значи-
тельным (от 30 до 240°, в среднем – 150°), то 
есть МАД может занимать до двух третей 
окружности. При этом МАД была обнару-
жена исключительно по окружности зад-
ней створки [7].

При сравнении трансторакальной ЭхоКГ, 
чреспищеводной ЭхоКГ и МРТ для выявле-
ния МАД у 131 пациента с ПМК была обна-
ружена более высокая распространенность 
МАД любой длины (пороговое значение – 
2 мм) при МРТ (17,3, 25,5 и 42,0% соответ-
ственно, P < 0,05) [31]. В этом же исследо-
вании оценивалась диагностическая ин-
формативность ультразвуковых методов 
в выявлении МАД при использовании МРТ 
в качестве референсного метода. Для значе-
ний дистанции МАД ≥2, ≥4 и ≥6 мм специ-
фичность (в скобках указан 95%-й довери-
тельный интервал) трансторакальной и 
чреспищеводной ЭхоКГ составила 99,6% 
(99,0–100,0%) и 98,7% (97,4–100,0%), 
99,3% (98,4–100,0%) и 97,6% (95,8–
99,4%), 97,8% (96,2–99,3%) и 93,2% 
(90,3–96,1%) соответственно; чувствитель-
ность – 43,1% (37,8–48,4%) и 74,5% (69,4–
79,5%), 54,0% (48,7–59,3%) и 88,9% 
(85,2–92,5%), 88,0% (84,5–91,5%) и 100,0% 
(100,0–100,0%) соответственно [31]. Таким 
образом, чем более выражена дистанция 
МАД, тем выше диагностическая информа-
тивность ультразвуковых методов в выяв-
лении МАД. Это важно с клинических 
пози ций, так как в одной из первых работ 
по выявлению МАД с помощью транстора-
кальной ЭхоКГ было показано, что дистан-
ция МАД >8,5 мм оказалась сильным пре-
диктором неустойчивой желудочковой та-
хикардии (чувствительность – 67%, специ-
фичность – 83%, AUC – 0,740) [5].

Другим важным преимуществом МРТ 
перед другими методами визуализации 

явля ется возможность выявления зон фиб-
роза миокарда задней папиллярной мыш-
цы и в нижне-базальном сегменте ЛЖ при 
МРТ с гадолинием [7, 25]. В исследованиях 
МАД с использованием МРТ указывалось 
на связь между МАД, аритмическим вари-
антом ПМК и фиброзом миокарда, преиму-
щественно локализованным рядом с мит-
ральным кольцом в нижне-базальном сег-
менте ЛЖ и задней папиллярной мышце 
[7, 25]. Эти данные явились основанием для 
гипотезы развития каскада событий, кото-
рые инициализируются МАД и могут при-
водить к электрической нестабильности 
[33]. МАД сопровождается парадоксаль-
ным систолическим расширением кольца 
МК, миксоматозной дегенерацией створок 
МК и растяжением нижне-базальной стен-
ки ЛЖ и папиллярных мышц с относитель-
ной гипертрофией и фиброзом [25, 33].

МРТ у пациентов с МАД позволила обна-
ружить дизъюнкцию кольца трехстворча-
того клапана – трехстворчатую аннуляр-
ную дизъюнкцию (ТАД) [34–36]. И хотя 
первоначально не было обнаружено ассоци-
ации ТАД с желудочковыми аритмиями 
[34], а некоторые авторы [37] склонны счи-
тать наличие ТАД и МАД нормальным ва-
риантом строения атриовентрикулярного 
кольца, в более поздних работах были опи-
саны случаи жизнеугрожающих аритмий 
у пациентов с МАД и ТАД [36], а также 
с изолированной ТАД [35]. В описании кли-
нического случая ТАД были представлены 
не только результаты МРТ, но и транстора-
кальной ЭхоКГ с возможностью визуализа-
ции ТАД [36]. С другой стороны, указание 
на то обстоятельство, что важным является 
не сам факт наличия МАД и/или ТАД, 
а именно выраженность этих дизъюнкций, 
открывает новые перспективы в их изуче-
нии, в том числе методом ЭхоКГ [5, 37].

Несмотря на указанные преимущества 
МРТ, ЭхоКГ остается первоочередным мето-
дом диагностики МАД, прежде всего из-за 
широкого распространения метода, а также 
из-за уникальной возможности оценивать 
морфологию МК и гемодинамические по-
следствия из-за нередко сопутствующей 
митральной регургитации. По-видимому, 
интегрированный мультимодальный под-
ход к визуализации МК является лучшим 
способом для оценки пациентов с ПМК 
и МАД. Согласительный документ Евро-
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пейского, Азиатского и Латино амери-
канского аритмологических обществ, Евро-
пейского общества кардиологов и Европей-
ского общества сердечно-сосудистой визуа-
лизации указывает на МАД как на феноти-
пический фактор риска у пациентов с 
ПМК: одним из элементов ЭхоКГ-
протокола у пациентов с ПМК является 
выявление МАД с оценкой дистанции МАД 
в задней стенке ЛЖ [11]. Таким образом, 
трансторакальная двухмерная ЭхоКГ яв-
ляется доступным способом выявления 
и оценки выраженности МАД, который 
следует рутинно использовать у пациентов 
с ПМК, а также у пациентов с желудочко-
выми аритмиями.
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The article is a review of the literature on the importance of echocardiography in the detection and 
evaluation of the mitral annular disjunction, a specific anatomical anomaly characterized by a distinct 
separation between the mitral annulus and the wall of the left atrium on the one hand and the basal part 
of the posterolateral segment of the left ventricular myocardium on the other. Mitral annular disjunc-
tion is a common component of arrhythmic mitral valve prolapse with left ventricular fibrosis. Data are 
presented on the relationship between mitral annular disjunction and ventricular arrhythmias in 
patients without mitral valve prolapse. Along with echocardiography, the importance of other non-inva-
sive imaging methods in the diagnosis of mitral annular disjunction is given.
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