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В кратком иллюстрированном обзоре 
литературы представлена ультразвуко-
вая семиотика редких врожденных анома-
лий левого желудочка и митрального кла-
пана. Описана ультразвуковая картина 
таких аномалий, как двухкамерный левый 
желудочек, удвоение верхушки сердца, 
дивер тикул левого желудочка, удвоение 
митрального клапана. Знание анатоми-
ческих и физиологических особенностей 
и ультразвуковой семиотики представ-
ленных пороков позволяет проводить их 
дифференциальную диагностику.
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Аномалии строения левого желудочка 
(ЛЖ) являются крайне редкой врожденной 
патологией. Общеизвестно, что морфоло-
гия атриовентрикулярных клапанов соот-
ветствует типу желудочка. Внутриутробное 
формирование атриовентрикулярных кла-
панов происходит несколько раньше раз-
вития межжелудочковой перегородки, по-
этому могут встречаться различные наруше-
ния строения ЛЖ и митрального клапана 
в комбинации друг с другом или по отдель-
ности [1]. Отсутствует общепринятая клас-
сификация врожденных аномалий ЛЖ. 
В настоящем обзоре описана редчайшая 
врожденная патология ЛЖ, а именно двух-
камерный ЛЖ, удвоение верхушки сердца, 
дивертикул левого желудочка, удвоение 
отвер стия митрального клапана, дублиро-
ванный митральный клапан.

Двухкамерный ЛЖ характеризуется 
разделением полости ЛЖ на две камеры 
аномальной мышечной тканью-гребнем, 
в связи с чем одна из камер может быть 
трактована как аневризма или псевдоанев-
ризма ЛЖ. Аневризма и псевдоаневризма 
ЛЖ – это 2 осложнения инфаркта миокар-
да, при которых роль визуализации имеет 
первостепенное значение. Псевдоаневризма 
является результатом разрыва свободной 
стенки желудочка, удерживаемой вышеле-
жащим прилегающим перикардом, и, соот-
ветственно, не содержит всех трех слоев 
сердечной ткани, имеет узкую шейку и де-
монстрирует парадоксальные (дискинети-
ческие) движения во время систолы [2]. 
В то время как истинные аневризмы опреде-
ляются как участки истонченного миокар-
да, которые являются дискинетичес кими 
и охватывают всю толщину стенки. 
Дивертикул ЛЖ и двухкамерный ЛЖ со-
держат все 3 слоя сердечной ткани, которые 
обычно сокращаются синхронно с осталь-
ной частью желудочка [3, 4]. В отличие от 
двухкамерного ЛЖ дивертикул имеет уз-
кую шейку, соединяющую его с ЛЖ [5, 6]. 
Аномальное строение ЛЖ с нормальной 
систолической функцией свидетельствует 
в пользу двухкамерного ЛЖ, а не аневриз-
мы [7].

Точная распространенность двухкамер-
ного ЛЖ неизвестна, поскольку для описа-
ния этой редкой патологии в медицинской 
литературе используются пять частично 
совпа дающих терминов, не имеющих стро-

гого определения: добавочная камера ЛЖ, 
аневризма ЛЖ, дивертикул ЛЖ, добавоч-
ная камера ЛЖ и добавочный ЛЖ. Еди-
ничные исследования сообщают о частоте 
встречаемости указанных аномалий от 
0,04 до 0,42% среди всех врожденных по-
роков сердца [8].

Пациенты с двухкамерным ЛЖ обычно 
остаются бессимптомными, и аномалия яв-
ляется эхокардиографической находкой 
[3, 9]. Мультимодальный диагностический 
подход с применением эхокардиографии, 
компьютерной томографии (КТ), магнитно-
резонансной томографии сердца, коронаро-
ангиографии и вентрикулографии позволя-
ет детально оценить анатомию, морфологию 
и гемодинамику описанных аномалий ЛЖ.

Редчайшую патологию – удвоение вер-
хушки ЛЖ – у человека впервые описали 
K. Teja, B.C. Sturgill в 1986 г. [10]. Известно, 
что она часто встречается у морских млеко-
питающих [11]. Патология может встре-
чаться как изолированно, так и в сочета-
нии с другими врожденными пороками 
сердца. Предполагают, что разделение вер-
хушки сердца происходит при нарушении 
формирования мышечных волокон при из-
гибе первичной трубки в период эмбриоге-
неза. В отечественной и зарубежной меди-
цинской литературе крайне мало информа-
ции об этой аномалии, и большинство пред-
ставленных случаев были диагностирова-
ны при патологоанатомическом исследова-
нии [10, 12, 13]. При асимптомном течении 
удвоение верхушки ЛЖ является диагно-
стической находкой [14]. Эхокардиография 
является простым методом диагностики 
данной патологии. Клиническое значение 
и влияние на выживаемость данной пато-
логии сердца пока не изучены [15–17].

Приводим собственное наблюдение двух-
камерного ЛЖ в сочетании с удвоением 
верхушки сердца. Девочка 13 лет пришла 
на амбулаторный прием. Жалоб не предъ-
являла. ЧСС – 74 уд/мин. В возрасте 2 мес 
была выполнена резекция коарктации 
аорты , пластика множественных дефектов 
межжелудочковой перегородки и трику-
спидального клапана. При плановом транс-
торакальном эхокардиографическом иссле-
довании выявлена аномальная мышечная 
перегородка-тяж от свободной стенки ЛЖ 
к нижней трети межжелудочковой пере-
городки. Данное образование формирует 
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удво ение верхушки ЛЖ. Заполнение кро-
вью обеих верхушек и ее эвакуация проис-
ходят свободно. Обструкция выхода в аорту 
из ЛЖ отсутствует. Глобальная систоличе-
ская функция ЛЖ в норме (фракция вы-
броса – 62%; глобальная деформация: про-
дольная – 19,6%, циркулярная – 18,9%). 
Функция клапанов сердца не изменена. КТ 
с внутривенным контрастированием под-
твердила диагноз: двухкамерный ЛЖ с уд-
воением верхушки ЛЖ (рис. 1).

Удвоение отверстия митрального клапа-
на – редкая аномалия развития клапана, 
при которой в пределах левого атриовен-
трикулярного кольца имеется дополни-
тельное сообщение между предсердием 
и желудочком. Удвоение отверстия мит-
рального клапана первым описал 
W.S. Green field в 1876 г. [18]. Учитывая 
частоту встречаемости, фактические эпиде-
миологические данные относительно ми-
трального клапана с двойным отверстием 
отсутствуют. В ходе патологоанатоми-
ческого исследования 2 733 случаев из кар-
диологического регистра детской больницы 
в г. Бостоне (США) удвоение отверстия 
мит рального клапана было обнаружено 
в 28 (1%) случаях [19]. В ретроспективном 
исследовании, включающем 79 919 эхокар-
диографических обследований в период 

с 1993 по 2006 г., показана 0,01%-я встре-
чаемость удвоения отверстия митрального 
клапана [20]. E. Zalzstein et al. [21] с 1980 
по 2002 г. обследовали 46 детей от 2 до 
16 лет с удвоением митрального клапана 
(без классификации на типы удвоения) для 
определения клинической картины, сопут-
ствующих аномалий, анамнеза и исхода. 
У 43% была выявлена недостаточность мит-
рального клапана, у 17% – стеноз, у 6,5% – 
комбинированное поражение: стеноз  и не-
достаточность, у 37% – патологии клапана 
не было. Только 3 пациента были с изолиро-
ванным удвоением митрального клапана, 
остальные 43 пациента имели сочетанные 
врожденные пороки сердца. Наиболее ча-
сто встречаемый порок (39%) – частичный 
атриовентрикулярный канал, в 13% слу-
чаев определялся общий открытый атрио-
вентрикулярный канал. Также были слу-
чаи сочетания с коарктацией аорты, аор-
тальным стенозом, дефектом межжелудоч-
ковой перегородки и другими врожденны-
ми пороками сердца. Хирургическое вме-
шательство требовалось в основном из-за 
ассоциированной патологии [21].

S.V. Patted et al. [22] описывают 0,05%-ю 
частоту удвоения отверстия митрального 
клапана от общей популяции. Также встре-
чаются случаи сочетания с коарктацией 

Рис. 1. Мультимодальная диагностика патологии сердца девочки 13 лет. Двухкамерный ЛЖ с удвоени-
ем верхушки сердца. a – трансторакальная эхокардиограмма (проекция индивидуального сканирова-
ния с оптимизацией визуализации верхушки сердца). b, c – КТ. Стрелками указаны две верхушки 
сердца.

a b c
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аорты, аортальным стенозом, дефектом 
межжелудочковой перегородки и другими 
врожденными пороками сердца. При этом 
хирургическое вмешательство требовалось 
в основном из-за ассоциированной патоло-
гии [23].

Согласно E. Trowitzsch et al. (1985 г.) [24], 
чаще всего выделяют следующие варианты 
удвоения отверстия митрального клапана 
(double-orifice mitral valve):

1) тип полного моста (complete bridge 
type) – характеризуется удвоением отвер-
стия митрального клапана, которое визуа-
лизируется на всем протяжении: на уровне 
концов створок, в средней части створок 
и на уровне кольца клапана (оба отверстия 
бывают круглыми, почти одинакового раз-
мера и четко очерченными);

2) тип неполного моста (incomplete bridge 
type) – характеризуется удвоением отвер-
стия митрального клапана, которое визуа-
лизируется на концах створок, но не видно 
в средней части и на уровне кольца;

3) щелевидный тип (hole type) – характе-
ризуется дополнительным отверстием в од-
ной из створок со своим подклапанным ап-
паратом, которое определяется на уровне 
середины створки и не визуализируется 
при смещении сканирующего луча к вер-
хушке или основанию ЛЖ (при этом типе 
створки медиального клапана крепятся 
к передне-латеральной группе папилляр-
ных мышц).

Также выделяют полностью дублирован-
ный митральный клапан (duplicate mitral 
valve), который характеризуется двумя не-
зависимыми митральными клапанными 
аппаратами (створки и кольца) и подкла-
панными структурами (хорды и папилляр-
ные мышцы), которые хорошо функциони-
руют по отдельности [25, 26]. Это крайне 
редкий тип удвоения митрального клапана, 
который обычно не сочетается с другими 
сердечными аномалиями. В нашем случае, 
представленном ниже, у пациента имелись 
множественные дефекты межжелудочко-
вой перегородки.

Приводим собственное наблюдение дуб-
лированного митрального клапана. Мальчик 
13 лет, которому в 3-летнем возрасте были 
проведены пластика и ушивание множе-
ственных дефектов межжелудочковой пе-
регородки, шовная пластика трикуспи-
дального клапана, фенестрации межпред-

сердной перегородки, пришел на диспан-
серный осмотр к кардиологу. 
Аускультативно был выявлен систоличе-
ский шум на верхушке, в связи с чем про-
ведена эхокардиография. При эхокардио-
графическом исследовании визуализирует-
ся двухкамерный ЛЖ с дублированным 
митральным клапаном (duplicate mitral 
valve) (рис. 2): определяются два самостоя-
тельных фиброзных кольца; две группы 
неизмененных створок, каждая – со своим 
подклапанным аппаратом. Диаметр лате-
рального фиброзного кольца составил 
18 мм, медиального – 19 мм. На латераль-
ном клапане регургитация II степени, на 
медиальном клапане регургитации нет. 
Нарушение глобальной функции ЛЖ не 
выявлено (фракция выброса – 55%, гло-
бальная деформация: продольная – 20,4%, 
циркулярная – 19,5%). Интраоперационно 
дублированный мит ральный клапан был 
подтвержден, но ввиду сохранной функции 
клапана хирургическое вмешательство не 
было выполнено.

Следующее собственное наблюдение – 
комплекс гипоплазии левого сердца с удво-
ением отверстия митрального клапана по 
типу неполного моста (incomplete bridge 
type). Новорожденный мальчик в возрасте 
2 дней весом 1,5 кг экстренно поступил 
в клинику в крайне тяжелом состоянии. 
При трансторакальной эхокардиографии 
выявлен комплекс гипоплазии левого 
сердца (гипоплазия ЛЖ (z-балл = –2,63), 
митрального клапана (z-балл = –2,92), 
аортального клапана (z-балл = –3,76), 
восхо дящей аорты (z-балл = –3,84)); атрио-
вентрикулярный канал промежуточной 
формы с удвоением отверстия митрального 
клапана, визуализируемого на концах ство-
рок, по типу неполного моста (рис. 3); коарк-
тация аорты; широкий открытый арте-
риальный проток диаметром 4,5 мм; дефект 
межпредсердной перегородки. Ввиду тяже-
сти состояния пациента КТ и магнитно-резо-
нансная томография не проводились.

В случаях, когда дополнительное отвер-
стие не имеет подклапанных структур, сле-
дует говорить о фенестрации створки [26]. 
Трехмерная чреспищеводная эхокардио-
графия в нашем наблюдении позволила 
установить истинную анатомию митраль-
ного аппарата и причину митральной ре-
гургитации.
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Рис. 2. Трансторакальные эхокардиограммы мальчика 13 лет. Двухкамерный ЛЖ с дублированным 
митральным клапаном. Верхушечный доступ в проекции четырех камер. a – в В-режиме визуализиру-
ются аномальная мышечная ткань-гребень, разделяющая ЛЖ на две камеры; два самостоятельных 
фиброзных кольца митрального клапана; две группы неизмененных створок, каждая – со своим под-
клапанным аппаратом. b – в режиме цветового допплеровского картирования определяются регургита-
ция на латеральном клапане, vena contracta – 4 мм. Стрелки указывают на отверстия дублированного 
митрального клапана. ПЖ – правый желудочек.

а

ПЖ

b

ПЖ

Рис. 3. Трансторакальная эхокардиограмма новорожденного мальчика в возрасте 
2 дней с комплексом гипоплазии левого сердца. Атриовентрикулярный канал про-
межуточной формы с удвоением отверстия митрального клапана, визуализируемого 
на концах створок, по типу неполного моста (incomplete bridge type). Субкостальный 
доступ в проекции по короткой оси ЛЖ на уровне створок митрального клапана. 
Визуализируется удвоение отверстия митрального компонента на концах створок 
(стрелки).



А.М. Ванеева и соавт.Ультразвуковая семиотика редких врожденных аномалий левого желудочка...

35

Приводим собственное наблюдение фене-
страции передней створки митрального 
клапана. Мужчина 32 лет c детства наблю-
дался по месту жительства с диагнозом 
“пролапс створок митрального клапана 
с недостаточностью III степени”. В течение 
последних 3 лет отмечает ухудшение состо-
яния. Аускультативно: ослабление 1-го 
тона и систолический шум на верхушке. 
При эхокардиографическом исследовании 
визуализирована недостаточность митраль-
ного клапана II–III степени (струя регурги-
тации исходит из основания передней 
створки), увеличение левых отделов серд-
ца. При трехмерном чреспищеводном исле-
довании выявлено дополнительное отвер-
стие (фенестрация) передней створки в сег-
менте А3 размером 7,0 × 3,5 мм с регургита-
цией II–III степени (рис. 4). Интра опе-
рационно диаг ноз был подтвержден.

Пациенты с удвоением отверстия мит-
рального клапана обычно не имеют клиниче-
ской симптоматики. Однако возможно раз-
витие стеноза митрального клапана, регур-
гитации, а также сочетание с другой врож-
денной сердечной аномалией. Решение о не-
обходимости хирургического лечения при-
нимается на основании клинической карти-
ны индивидуально у каждого пациента [24].

Изолированная гипоплазия верхушки 
ЛЖ – редкая врожденная аномалия сердца, 
относящаяся к неклассифицируемым кар-

диомиопатиям с рестриктивным типом ге-
модинамики. Этиология неизвестна, пред-
полагается, что аномалия возникает вслед-
ствие нарушения морфогенеза сердца в 
раннем периоде эмбриогенеза или мутации 
гена Lamin A/C [28–30]. Аномалия может 
быть изолированной или сочетанной с дру-
гими врожденными пороками сердца. 
Согласно концепции D. Goor, C.W. Lillehei 
[31], ЛЖ имеет приточную, трабекулярно-
верхушечную и отточную части. При изоли-
рованной гипоплазии верхушки ЛЖ отсут-
ствует трабекулярно-верхушечная часть 
ЛЖ. Впервые в 2004 г. M. Fernandez-Valls 
et al. [32] на основании данных КТ и магнит-
но-резонансной томографии трех пациентов 
описали основные признаки патологии:

1) сферическое ремоделирование поло-
сти ЛЖ и выбухание межжелудочковой 
перегородки вправо в сочетании с наруше-
нием систолической функции ЛЖ;

2) замещение миокарда верхушки ЛЖ 
эпикардиальным жиром;

3) измененное крепление папиллярных 
мышц – локализация на уплощенной вер-
хушке ЛЖ;

4) удлиненная полость правого желудоч-
ка, “окутывающая” верхушку ЛЖ.

Визуализация указанных признаков при 
трансторакальном эхокардиографическом 
исследовании является несложной. В боль-
шинстве представленных случаев у детей 

Рис. 4. Чреспищеводные эхокардиограммы пациента 32 лет. Фенестрация передней створки митрально-
го клапана с недостаточностью II–III степени. a – двухмерный режим с цветовым допплеровским карти-
рованием. Устье регургитации расположено в основании передней створки митрального клапана. b – 
трехмерный режим. Измерение размеров фенестрации передней створки митрального клапана в сегмен-
те А3. Стрелкой указана фенестрация. ЛП – левое предсердие, МК – митральный клапан, АК – аорталь-
ный клапан.

а

МК

ЛП

ЛЖ

b

МК

А3

А2
А1

АК

Ушко ЛП
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и подростков клинические проявления 
были незначительными. Однако из-за ри-
ска развития аритмий, посткапиллярной 
легочной гипертензии и нарушений функ-
ции желудочков пациенты нуждаются в ре-
гулярном тщательном наблюдении [27–30].

Приводим собственное наблюдение изо-
лированной гипоплазии верхушки ЛЖ. 
Новорожденный мальчик в возрасте 4 дней 
весом 2,9 кг поступил в отделение реани-
мации в тяжелом состоянии. По данным 
эхокардиографии выявлены: изолирован-
ная гипоплазия верхушки ЛЖ, гипопла-
зия дистальной дуги и перешейка аорты, 
открытый артериальный проток с право-
левым сбросом, открытое овальное окно, 
легочная гипертензия (рис. 5). При выпол-
нении КТ с внутривенным контрастирова-
нием эхокардиографический диагноз был 
подтвержден.

Дивертикул ЛЖ встречается в 0,26–
0,75% случаев у пациентов, оперирован-
ных или обследованных по поводу сердеч-
ной патологии. Патология представляет со-

бой дополнительную аномальную полость 
(выпячивание) ЛЖ, сообщающуюся с ос-
новной камерой через соустье, которое мо-
жет быть как широким, так и узким. Стенка 
дивертикула может быть образована всеми 
мышечным слоями, иногда с вовлечением 
перикарда [33].

Приводим собственное наблюдение ди-
вертикула ЛЖ. При плановом эхокардио-
графическом исследовании у мальчика 
7 мес диагностирована аномалия ЛЖ – ди-
вертикул ЛЖ в области его верхушки. 
Диагноз “дивертикул ЛЖ” подтвержден 
при КТ с внутривенным контрастировани-
ем (рис. 6). Семейный анамнез не отяго-
щен. Жалоб родители не предъявляли. 
Пренатально диагноз не был установлен.

В кратком обзоре литературы, иллю-
стрированном собственным клиническим 
материалом, представлены основные вари-
анты аномалий формирования ЛЖ и мит-
рального клапана. Несмотря на то, что ЛЖ 
и митральный клапан представляют со-
бой единую функциональную структуру, 

Рис. 5. Мультимодальная диагностика патологии сердца новорожденного мальчика в возрасте 4 дней. 
Изолированная гипоплазия верхушки ЛЖ. a – трансторакальная эхокардиограмма (верхушечный 
доступ в проекции четырех камер). Сферическое ремоделирование полости ЛЖ и выбухание межжелу-
дочковой перегородки вправо (стрелка), замещение миокарда верхушки ЛЖ гиперэхогенной несокра-
щающейся тканью, аномалия крепления папиллярных мышц. b – КТ с внутривенным контрастирова-
нием. Верхушка сердца образована ПЖ. Сферическое ремоделирование полости ЛЖ и выбухание меж-
желудочковой перегородки вправо, аномальное крепление папиллярных мышц митрального клапана 
(стрелка).

a b
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ее врожденные аномалии хотя и крайне 
редки, но весьма разнообразны. Знание 
анатомических и физиологических особен-
ностей и ультразвуковой семиотики пред-
ставленных пороков позволяет проводить 
их дифференциальную диагностику.
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The brief pictorial review presents the ultrasound features of left ventricle and mitral valve rare con-
genital abnormalities. The ultrasound findings in such abnormalities as double-chambered left ventri-
cle, bifid cardiac apex, diverticulum of the left ventricle, and double-orifice mitral valve are described. 
Knowledge of the anatomical and ultrasound features provides the accurate differential diagnosis 
of presented abnormalities.
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