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Для многих наследственных нарушений соединительной ткани (ННСТ), в первую очередь#— синдрома Марфана#(СМ), 
описано ремоделирование сердца и магистральных сосудов, проявляющееся снижением систолической функции 
левого желудочка и расширением грудного отдела аорты. Оценка морфометрических характеристик сердца и ма-
гистральных сосудов у лиц с другими ННСТ, в частности марфаноидной внешностью (МВ), ранее не проводилась.
Материалы� и методы. Обследовано 284 пациента: 90 юношей и 74 девушки в возрасте от 18 до 25 лет, а также 
111# пациентов старших возрастных групп со стабильным течением ишемической болезни сердца (средний воз-
раст#64,6 ± 6,2#лет) и 9 пациентов с верифицированным СМ (средний возраст 27,9 ± 9,3 лет). Всем пациентам выполне-
но фенотипическое и антропометрическое обследование с выявлением костных признаков дизэмбриогенеза, а#также 
эхокардиографическое (ЭхоКГ) исследование по стандартному протоколу. Результаты. У юношей с МВ по сравнению 
с#группой контроля (не более 2 костных признаков) выявлен сравнительно больший диаметр корня аорты (30,4 ± 4,7 vs 
28,0 ± 3,6#мм, p = 0,03) и восходящего отдела аорты (26,6 ± 4,9 vs 24,6 ± 3,2 мм, p = 0,05). Также у юношей с МВ оказался 
значимо толще миокард задней стенки левого желудочка (8,3 ± 0,8 vs 7,7 ± 1,1 мм, p = 0,02) и межжелудочковой пере-
городки (8,8 ± 1,2 vs 8,2 ± 1,1 мм, p = 0,04). При проведении корреляционного анализа были выявлены достоверные по-
ложительные корреляционные связи между такими высокоспецифичными костными признаками, как арковидное нёбо 
(r = 0,31), воронкообразная деформация грудной клетки (r = 0,43), арахнодактилия (r = 0,45) и значениями Z-критерия 
(p < 0,05 для всех). Расширение корня аорты (Z-критерий >2,0) выявлено у 24 % пациентов старших возрастных групп с МВ.
Заключение. У пациентов с МВ выявляются существенные структурные изменения сердца и магистральных сосудов, 
которые носят прогредиентный характер#— утолщение миокарда левого желудочка и#расширение корня аорты.

Ключевые слова: расширение аорты; гипертрофия левого желудочка; наследственные нарушения (дисплазии) со-
единительной ткани.
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For many hereditary connective tissue disorders (HCTD), especially Marfan syndrome, remodeling of the heart and main 
vessels is described, which is manifested by a decrease in the systolic function of the left ventricle and expansion of 
the thoracic aorta. Evaluation of morphometric characteristics of the heart and main vessels in patients with other 
HCTD, in particular# – marfanoid habitus (MH) has not been previously carried out. Materials and methods. We# exa-
mined 90 young men and 74 young women between the ages of 18 to 25 years, 111 patients older age groups with 
stable over coronary heart disease (mean age 64.6 ± 6.2 years) and 9 patients with verified Marfan syndrome (mean 
age 27.9 ± 9.3# years). All survey phenotypic and performed anthropometric survey identifying bone signs of dysem-
bryogenesis as well as Echocardiography study on standard protocol. The results. Patients with MH as compared 
with control group revealed a relatively larger diameter of aortic root (30.4 ± 4.7 vs 28.0 ± 3.6 mm, p = 0.03) and the 
ascending aorta (26.6 ± 4.9 vs 24.6 ± 3.2 mm, p = 0.05). Also young with MH turned out to be significantly thicker myo-
cardium of left ventricular posterior wall (8.3 ± 0.8 vs 7.7 ± 1.1 mm, p = 0.02) and interventricular septum (8.8 ± 1.2#vs 
8.2 ± 1.1# mm, p = 0.04). When performing correlation analysis identified reliable positive correlation between such highly 
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specialized bone signs as high palate (r = 0.31), infundibular deformation of the chest (r = 0.43), arachnodactyly (r = 0.45) 
and Z-test (p < 0.05 for all). Expansion of the aorta (Z-criterion >2.0) have found 24% of older patients with MH.
Conclusion. In# patients with MH revealed significant structural changes of heart and main vessels which are progre-
dient character# – thickening of the left ventricular myocardium and expansion of the aortic root.

Keywords: expansion of the aorta; left ventricular hypertrophy; hereditary (dysplasia) connective tissue disorders.

Для многих наследственных нарушений соеди-
нительной ткани (ННСТ) характерно развитие ре-
моделирования сердца и магистральных сосудов, 
в первую очередь — аорты, что зачастую опреде-
ляет клиническую симптоматику и прогноз у таких 
пациентов. Наиболее изученными в этом плане яв-
ляются классифицируемые ННСТ, имеющие согла-
сованные международные алгоритмы диагностики, 
такие как синдромы Марфана (СМ) и Элерса – Дан-
ло (СЭД), а также первичный пролапс митрального 
клапана. Многие авторы указывают на снижение 
глобальной и локальной систолической функ-
ции левого желудочка у таких пациентов [1, 5–8, 
18, 20]. Снижение деформации левого желудочка 
при СМ сочетается с утолщением миокарда лево-
го желудочка, преимущественно — межжелудочко-
вой перегородки. Кроме того, для пациентов с СМ 
и СЭД характерно расширение грудного отдела 
аорты с последующей ее диссекцией, что ассоци-
ировано с высокой летальностью таких пациентов 
и требует проведения своевременного хирургиче-
ского вмешательства [17].

В то же время, фибриллинопатии, к которым 
относят СМ и родственные ему ННСТ, характе-
ризуются в основном костными признаками дизэм-
бриогенеза. Эти же признаки являются наиболее 
специфичными для выявления такого диспластиче-
ского фенотипа как МВ [3, 13]. Алгоритм диагно-
стики МВ основан на выявлении четырех костных 
признаков, к которым относят долихостеномелию, 
арахнодактилию, килевидную и воронкообразную 
деформации грудной клетки, сколиотическую де-
формацию позвоночника, плоскостопие, вальгус-
ную деформацию стопы, арковидное нёбо, лицевые 
дизморфии (нарушение прикуса и нарушения роста 
зубов и др.) [14]. В связи с низкой специфично-
стью таких признаков, как сколиотическая дефор-
мация позвоночника и плоскостопие и тем фак-
том, что большинство таких признаков выявляется 
значимо чаще у лиц мужского пола, нами были 
пересмотрены диагностические критерии МВ [4]. 
Согласно уточненным критериям, МВ выявляется 
у 16 % практически здоровых юношей и 9 % де-
вушек (p < 0,05) [4].

С признаками МВ ассоциированы структурные 
аномалии со стороны сердечно-сосудистой систе-
мы — у таких пациентов чаще определяются зна-

чимые малые аномалии сердца — пролапсы клапа-
нов, асимметрия аортальных полулуний, аневризма 
межпредсердной перегородки, ложные хорды левого 
желудочка [11]. Эти изменения соединительноткан-
ного каркаса сердца сопровождаются частым вы-
явлением вегетативной дисфункции и различными 
сердечными аритмиями [10, 15]. Известно также, 
что для пациентов с МВ уже в молодом возрасте 
удается выявить склонность к обеднению костной 
ткани солями кальция на фоне активации процес-
сов остеорезорбции [12]. Однако оценка морфоме-
трических характеристик сердца и магистральных 
сосудов у лиц с МВ ранее не проводилась.

Настоящее исследование предпринято с целью 
оценки морфоструктурных характеристик сердца 
и грудного отдела аорты у пациентов с МВ в раз-
личных возрастных группах.

МАТЕРИА ЛЫ И�МЕТОДЫ
Всего обследовано 284 пациента, среди них: 

90 юношей и 74 девушки в возрасте от 18 до 25 лет, 
111 пациентов старших возрастных групп со ста-
бильным течением ишемической болезни сердца 
(средний возраст 64,6 ± 6,2 лет) и 9 пациентов 
с верифицированным диагнозом синдрома Марфа-
на (средний возраст 27,9 ± 9,3 лет). Всем обсле-
дованным выполнено фенотипическое и антропо-
метрическое обследование с выявлением костных 
признаков дизэмбриогенеза, а также ЭхоКГ-иссле-
дование по стандартному протоколу.

Диагностику МВ осуществляли согласно Рос-
сийским рекомендациям с учетом уточненных 
критериев и возрастных особенностей костных 
признаков [4, 9]. К МВ (основная группа) отно-
сили лиц, имеющих не менее четырех призна-
ков, среди которых было обязательным сочета-
ние арахнодактилии (выявление по крайней мере 
одного симптома — большого пальца или запя-
стья) и долихостеномелии (выполнение хотя бы 
одного коэффициента — отношение размаха рук 
к росту >1,03 и соотношение верхнего и нижнего 
сегментов тела <0,89) [13], а кроме того, нали-
чие двух специфичных признаков — деформации 
грудной клетки или высокого арковидного нёба. 
В то же время известно, что специфичность таких 
признаков, как сколиотическая деформация позво-
ночника и плоскостопие у лиц старшего возраста 
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крайне низки, а снижение высоты межпозвоночных 
дисков и связанное с этим уменьшение роста мо-
жет приводить к неверному расчету коэффициен-
тов долихостеномелии [2].

Основная группа формировалась из пациентов, 
удовлетворяющих уточненным критериям МВ [4], 
контрольная группа — из пациентов, у которых 
при фенотипическом обследовании выявлялось 
не более двух костных признаков. В группе лиц 
молодого возраста учитывалась также гендерная 
принадлежность обследуемых. Среди юношей 
в основную группу (МВ) вошли 26 человек, в кон-
трольную — 32 человека, в группе лиц женского 
пола молодого возраста в основную группу (МВ) 
вошли 24 человека, в контрольную — 50 пациен-
ток. Среди пациентов старших возрастных групп 
сформирована основная группа (МВ) из 25 человек 
и контрольная с единичными костными признака-
ми — 86 пациентов.

Расширение корня аорты оценивалось по значе-
нию Z-критерия ≥2 для пациентов в возрасте стар-
ше 20 лет и Z-критерия ≥3 для пациентов моложе 
20 лет. Расчет Z-критерия: Z = (ДКа – ДДКа) / k, где 
k для возраста до 20 лет — 0,18; от 20 до 39 лет — 
0,24; старше 40 лет — 0,37; ДКа — диаметр 
корня аорты на уровне синусов Вальсальвы, см; 
ДДКа — должный диаметр корня аорты, см. 
Расчет должного диаметра аорты для данного воз-
раста: ДДКа = 1,92 + 0,74 · ППТ [21]. Площадь по-
верхности тела (ППТ) рассчитывалась по формуле 
Дюбуа [9].

Статистика: количественные данные пред-
ставлены как среднее ± стандартное отклонение. 
Значимость различий количественных признаков 

определялась при помощи непараметрических 
методов (критерий Уилкоксона – Манна – Уитни, 
р < 0,05), между группами по частоте изучаемого 
признака определялась по двустороннему точному 
критерию Фишера (р < 0,05). Линейная взаимо-
связь костных признаков и значения Z-критерия 
оценивалась с помощью коэффициента ранговой 
корреляции Спирмена (р < 0,05). Для подтверж-
дения связи костных признаков с ремоделиро-
ванием аорты проводился кластерный анализ 
в группе юношей с большим числом костных при-
знаков (45 человек). (Статистическая обработка 
данных была выполнена при помощи программы 
Statistica 8 (StatSoft, Inc., США).)

РЕЗУЛЬТАТЫ
Сначала были проанализированы морфометри-

ческие показатели сердца среди молодых лиц муж-
ского пола. В основную группу вошли 26 юношей 
с МВ, в контрольную — 32 пациента с единичны-
ми костными признаками (табл. 1).

У юношей с МВ по сравнению с группой кон-
троля выявлен сравнительно больший диаметр кор-
ня аорты и восходящего ее отдела. Также у юно-
шей с МВ оказался значимо толще миокард задней 
стенки левого желудочка и межжелудочковой пере-
городки. Это объясняет тенденцию к увеличению 
массы и индекса массы миокарда у лиц основной 
группы.

Для подтверждения связи диаметра аорты 
и костных признаков дизэмбриогенеза в группе 
юношей с большим числом костных признаков 
(не менее четырех) проведен кластерный ана-
лиз, в результате которого было сформировано два 

Таблица 1 / Table�1
Показатели морфометрии сердца и аорты у юношей с марфаноидной внешностью
Indicators of heart and aorta morphometry in young men with marfanoid habitus

Показатель / Indicator МВ / MH (n = 26) Контроль / Control (n = 32) р

Корень аорты, мм /
Root of the aorta, mm 30,4 ± 4,7 28,0 ± 3,6 0,03

Восходящая аорта, мм /
Aorta ascending, mm 26,6 ± 4,9 24,6 ± 3,2 0,05

Межжелудочковая перегородка, мм /
Interventricular septum, mm 8,8 ± 1,2 8,2 ± 1,1 0,04

Задняя стенка левого желудочка, мм / 
Left ventricular posterior wall, mm 8,3 ± 0,8 7,7 ± 1,1 0,02

Масса миокарда, г /
Myocardial mass, g 157,5 ± 52,3 134,9 ± 45,2 0,08

Индекс массы миокарда, г/м2 /
Myocardial mass index, g/m2 85,9 ± 24,7 75,2 ± 21,8 0,08

Примечание. МВ — марфоноидная внешность.
Note. MH — marfanoid habitus.
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кластера, сравнительная характеристика которых 
представлена на рис. 1.

Сформированные кластеры достоверно различались 
по количеству костных признаков — среднее их чис-
ло оказалось выше в кластере 1 (4,9 ± 0,6 и 4,3 ± 0,5, 
р = 0,00001). Достоверно выше в клас тере 1 частота 
таких значимых признаков, как деформация грудной 
клетки, арахнодактилия, а также долихостеномелия. 

Далее в сформированных кластерах был определен 
диаметр корня и восходящей аорты (рис. 2).

У юношей кластера 1 оказался значимо больше 
диаметр корня (28,7 ± 3,6 vs 26,6 ± 2,8 мм, р = 0,03) 
и восходящей аорты (25,5 ± 2,5 vs 23,6 ± 2,9 мм, 
р = 0,05). Это подтверждает связь специфичных 
костных признаков с ремоделированием грудного 
отдела аорты у пациентов с МВ.

Рис. 1. Фенотипическая характеристика юношей (≥4 костных признаков) 1-го и 2-го кластеров. КДГК�— килевидная дефор-
мация грудной клетки, *р < 0,005

Fig. 1. Phenotypic characteristics of young men (≥ 4 bone signs) of 1 and 2 clusters. IDC – infundibular deformation of the chest, 
*р < 0.005

Рис. 2. Диаметр корня и восходящей аорты у юношей 1-го и 2-го кластеров
Fig. 2. The diameter of the aorta root and aorta ascending in young men of cluster 1 and 2
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Аналогичный анализ морфометрических характе-
ристик сердца был проведен среди девушек с при-
знаками МВ. Были получены те же результаты, 
свидетельствующие о большем диаметре начальной 
и восходящей аорты у девушек с МВ. Кроме того, 
девушкам с МВ по сравнению с группой контроля 
свойственны бóльшая толщина задней стенки ле-
вого желудочка (8,2 ± 1,2 vs 7,5 ± 1,1 мм, р = 0,02) 
и связанная с этим тенденция к увеличению индек-
са массы миокарда (79,4 ± 12,7 vs 70,9 ± 14,2 г/м2, 
р = 0,02).

Таким образом, проведенные исследования по-
зволяют утверждать, что у лиц молодого возраста 
с признаками МВ достоверно выше значения диа-
метра корня аорты. Однако следует подчеркнуть, что 
ни у одного обследованного нами пациента молодого 
возраста не было выявлено значимого расширения 
аорты (величина Z-критерия не превышала 2,0). Речь 
может идти только о сравнительно большем диаметре 
аорты у лиц с МВ по сравнению с лицами того же 
возраста, имеющими единичные костные признаки. 
Напомним, что и авторы Гентских критериев диа-
гностики СМ отмечают, что клинически значимое 
расширение аорты при этом заболевании нередко 
может быть обнаружено только в более старшем 
возрасте [19]. В нашем же исследовании были об-
следованы лица в возрасте от 18 до 25 лет, и выявить 
даже пограничное расширение аорты нам не удалось.

В связи с этим, мы оценили связь диаметра 
аорты с костными признаками в группе лиц стар-
шего возраста. При проведении корреляционного 
анализа были выявлены достоверные положитель-
ные корреляционные связи между такими высоко-
специфичными признаками, как арковидное нёбо 
(r = 0,31), воронкообразная деформация грудной 
клетки (r = 0,43), арахнодактилия (r = 0,45) и зна-
чениями Z-критерия (p < 0,05 для всех).

Далее был оценен диаметр корня аорты в груп-
пе лиц старших возрастных групп с МВ. Сфор-
мированные группы достоверно не различались 
по полу и возрасту (табл. 2).

Для лиц старшего возраста с МВ характерны 
более высокие значения не только диаметра корня 
аорты, но и легочной артерии. Кроме того, для паци-
ентов старшей возрастной группы с МВ характерны 
большие значения толщины межжелудочковой пере-
городки и задней стенки, что свидетельствует о раз-
витии гипертрофии миокарда левого желудочка. 
Увеличение левого предсердия также подтверждает 
развитие гипертрофии миокарда левого желудочка 
с развитием его диастолической дисфункции.

Далее мы сравнили встречаемость расширения 
корня аорты у пациентов с фибриллинопатиями — 
синдромом Марфана и марфаноидной внешностью 
(рис. 3).

Расширение аорты характерно для СМ и МВ 
и встречается практически с одинаковой частотой. 
Однако следует подчеркнуть, что абсолютные разме-
ры диаметра корня аорты у больных СМ были суще-
ственно выше (43,4 ± 15,3 мм), нежели в группе МВ

Таблица 2 / Table�2
Морфометрические характеристики сердца и магистральных сосудов у пациентов старших возрастных групп с марфа-
ноидной внешностью
Morphometrics of the heart and the main vessels in patients at older ages with marfanoid habitus

Показатель / Indicator МВ / MH
(n = 25)

Контроль / 
Control
(n = 86)

р

Корень аорты, мм / Aorta root, mm 36,5 ± 4,9 33,9 ± 3,4 0,003
Z-критерий / Z-criterion 1,09 ± 1,26 0,23 ± 0,85 0,0001
Легочная артерия, мм / Pulmonary artery, mm 23,5 ± 0,9 22,1 ± 1,1 0,00001
Левое предсердие, мм / Left atrium, mm 42,9 ± 1,9 41,2 ± 1,5 0,00001
Межжелудочковая перегородка, мм / Interventricular septum, mm 11,5 ± 1,2 10,5 ± 1,3 0,0008
Задняя стенка левого желудочка, мм / Left ventricular posterior wall, mm 12,6 ± 1,4 11,7 ± 1,5 0,008

Примечание. МВ — марфаноидная внешность.
Note. MH – marfanoid habitus.

1 %

28 % 24 %

Синдромом 
Марфана / Marfan 

syndrome

Контроль / ControlМарфаноидная 
внешность / 

Marfanoid habitus
Рис. 3. Частота выявления расширения аорты (Z-крите-

рий > 2,0) у пациентов с синдромом Марфана и мар-
фаноидной внешностью

Fig. 3. Frequency identification of expansion of the aorta 
(Z-criterion > 2.0) in patients with Marfan syndrome 
and marfanoid habitus
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(36,3 ± 5,1 мм), р = 0,04. Таким образом, в группе 
лиц старшего возраста с признаками МВ можно 
говорить лишь о пограничном расширении корня 
аорты. Согласно рекомендациям, сочетание при-
знаков МВ и пограничного расширения аорты по-
зволяет диагностировать марфаноподобный фено-
тип [9]. Выявленная связь между признаками МВ 
и диаметром аорты подтверждается и тем фактом, 
что в группе с единичными костными признаками 
(контроль) расширение аорты практически не вы-
являлось (1 % случаев).

ОБСУ Ж ДЕНИЕ РЕЗУЛЬТАТОВ
Результаты проведенного исследования под-

тверждают наличие связи между костными 
признаками, входящими в алгоритм выявления 
МВ, и структурными изменениями сердца и ма-
гистральных сосудов. Нами установлено, что 
у пациентов с признаками МВ уже в молодом 
возрасте удается выявить морфологические осо-
бенности сердечно-сосудистой системы, приво-
дящие в более старшем возрасте к значимым 
изменениям структуры сердца. Так, у молодых 
мужчин с МВ выявляются относительно боль-
шие размеры корня аорты и восходящей ее части. 
Кластерный анализ показал связь таких костных 
признаков, как долихостеномелия, арахнодакти-
лия, воронкообразная деформация грудной клет-
ки, арковидное нёбо с диаметром корня и вос-
ходящего отдела грудной аорты. В то же время 
ни у одного пациента молодого возраста нам 
не удалось выявить расширения аорты — зна-
чения Z-критерия, учитывающего соотношение 
абсолютных размеров аорты к долженствующим 
значениям, не превышал пороговые значения [9]. 
Однако среди пациентов старших возрастных 
групп с МВ пограничное расширение корня аор-
ты выявляется уже в четверти случаев. При этом 
ни степень самого расширения, ни темпы его 
прогрессирования у таких пациентов, в отличие 
от больных с СМ, не являются показанием для 
хирургической коррекции.

При оценке морфологических характеристик 
миокарда левого желудочка обнаружено, что 
у юношей с МВ отмечается тенденция к более вы-
соким значениям массы миокарда, обусловленная 
большей толщиной межжелудочковой перегородки 
и задней стенки по сравнению со сверстниками без 
признаков МВ. При этом указанные параметры 
не выходят за пределы нормальных значений. Од-
нако среди пациентов старшего возраста с МВ вы-
явленные тенденции приводят к значимому утол-
щению миокарда левого желудочка и развитию его 
концентрической гипертрофии.

Таким образом, изменения морфометрических 
показателей левого желудочка и аорты у лиц мо-
лодого и старшего возраста с признаками МВ одно-
типны — тенденция к большему диаметру аорты 
в молодом возрасте и формирование значимого 
расширения корня аорты к пятому-шестому деся-
тилетию жизни. Выявленная у лиц молодого воз-
раста тенденция к большим значениям толщины 
миокарда левого желудочка подтверждается разви-
тием его концентрической гипертрофии в старшем 
возрасте. Расширению аорты нередко сопутствует 
расширение и легочной артерии. Этот факт следует 
рассматривать как проявление слабости соедини-
тельнотканного каркаса магистральных сосудов, 
что проявляется зачастую только в старшем воз-
расте.

У пациентов с СМ также описываются призна-
ки гипертрофии миокарда левого желудочка [18]. 
Можно говорить об однотипности и прогредиент-
ности изменений со стороны сердца и магистраль-
ных сосудов при фибриллинопатиях — СМ и МВ. 
Одним из патогенетических механизмов, ассоци-
ированным с ремоделированием сердца и аорты 
у пациентов с СМ, в настоящее время считают 
активацию сигнального пути TGF-β (Transforming 
Growth Factor-beta) [17]. Для пациентов с МВ также 
характерно превышение пороговых значений этого 
цитокина, что приводит к формированию дефект-
ной соединительной ткани [16] и развитию ремо-
делирования миокарда левого желудочка и аорты.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
У пациентов с МВ выявляются существенные 

структурные изменения сердца и магистральных 
сосудов, которые носят прогредиентный характер. 
Пациентов с МВ, по нашему мнению, следует от-
носить к группе высокого риска развития клиниче-
ски значимого расширения аорты и ремоделирова-
ния левого желудочка, а впоследствии и развития 
сердечной недостаточности. Такие пациенты нуж-
даются в регулярном эхокардиографическом на-
блюдении.
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