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Введение. Малые аномалии сердца (МАС) как морфологическая основа функциональных изменений сердечной де-
ятельности способны усугублять течение органических поражений сердца. К наиболее изученным МАС относятся 
ложные хорды левого желудочка (ЛХЛЖ) и пролапс митрального клапана. Распространенность, связь с внешними 
признаками дизэмбриогенеза, а также прогностическое значение отдельных МАС изучены недостаточно. 
Материалы и методы. Обследовано 611 практически здоровых людей в возрасте от 18 до 23 лет (средний возраст 
20,3 ± 1,6 года), из них 257 юношей и 354 девушки. Всем обследованным выполнено фенотипическое, антропоме-
трическое и эхокардиографическое обследования. Для выявления связей МАС с нарушениями сердечного ритма 
205 обследованным выполнено холтеровское мониторирование ЭКГ. 
Результаты. МАС выявлены у 90 % обследованных лиц: аневризма межпредсердной перегородки (24 %), пролапс 
трикуспидального клапана (23,4 %), асимметрия аортального клапана (20,6 %), добавочные папиллярные мышцы 
(39,4 %) и ЛХЛЖ (75,1 %). Корреляционный анализ показал наличие связей между этими МАС и костными призна-
ками дизэмбриогенеза (деформациями грудной клетки, арахнодактилией, долихостеномелией и арковидным нёбом), 
а также нарушениями сердечного ритма (суправентрикулярными и желудочковыми экстрасистолами, миграцией 
водителя ритма и эпизодами АВ-блокады 1-й степени). У пациентов с марфаноидной внешностью выше среднее 
число МАС (2,1 ± 1,4 vs 0,9 ± 0,7, p < 0,005) за счет более частого выявления значимых МАС. 
Выводы. Отдельные МАС выявляются у подавляющего большинства здоровых людей. Костные признаки дизэмбрио-
генеза связаны со значимыми МАС и могут служить маркером вовлечения сердца в диспластический процесс. 
УJ пациентов с МАС регистрируются значимые сердечные аритмии.

Ключевые слова: малые аномалии сердца; костные признаки дизэмбриогенеза; наследственные нарушения 
(дисплазии) соединительной ткани; нарушения сердечного ритма; молодые люди.
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Introduction. Small heart anomalies (SHA) are the morphological basis for functional changes in cardiac activity and can 
exacerbate the course of organic heart lesions. The most studied SHA include false chords of the left ventricle (FCLV) and 
mitral valve prolapse. Prevalence, association with external signs of dysembryogenesis, as well as the predictive value of 
SHA are not sufficiently studied.

Materials and methods. We examined 611 people between the ages of 18 and 23 (average age 20.3 ± 1.6 years), including 
257 boys and 354 girls. All of the surveyed performed phenotypic, anthropometric and echocardiographic examinations. 
To identify the SHA links to heart rhythm disorders, the 205 surveyed performed Holter’s ECG monitoring.
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Results. SHA identified in 90% of the individuals surveyed: atrial septum aneurysm (24%), tricuspid valve prolapse (23.4%), 
asymmetry of the aortic valve (20.6%), additional papillary muscles (39.4%) and FCLV (75,1%). Correlation analysis showed 
the presence of links between these SHA and bone signs of dysembryogenesis (chest deformities, arachnodactyllia, dolisten-
nomely and high palate), as well as heart rhythm disorders (supraventricular and ventricular extrasystoles, rhythm driver 
migration and episodes of AV-blockade 1 degree). Patients with marfanoid habitus have a higher average number of SHA 
(2.1 ± 1.4 vs 0.9 ± 0.7, p < 0.005).

Conclusions. SHA are identified in the vast majority of healthy people. Bone signs of dysembryogenesis are associated 
with significant SHA and can serve as a marker for the involvement of the heart in the dysplastic process. Patients with 
SHA have significant cardiac arrhythmias.

Keywords: small heart anomalies; bone signs of dysembryogenesis; hereditary disorders (dysplasia) of connective tissue; 
heart rhythm disorders; young people.

ВВЕДЕНИЕ 
Одним из наиболее сложных и спорных аспек-

тов современной кардиологии являются малые ано-
малии сердца (МАС) — анатомические изменения 
архитектоники сердца и магистральных сосудов, 
не приводящие к грубым нарушениям функции 
сердечно-сосудистой системы [19]. МАС как мор-
фологическая основа функциональных изменений 
сердечной деятельности способна усугублять те-
чение органических поражений сердца. Интерес 
отечественных исследователей к проблемам клас-
сификации МАС и оценки их клинической значи-
мости достаточно высок, однако несмотря на это, 
сохраняется несогласованность диагностических 
критериев МАС. Разительно различаются и дан-
ные о распространенности отдельных МАС сре-
ди здоровых людей (от 2,5 до 41,6 %) [1, 7], что 
связано с отсутствием единых подходов к диагно-
стике и существенной гипердиагностикой МАС 
в детской и юношеской популяции. Нет и единого 
представления о возможной связи отдельных МАС 
с дефектом соединительной ткани.

В настоящее время для диагностики МАС ис-
пользуется рабочая классификация, учитывающая 
локализацию и форму малых аномалий, а также 
этиологию этих изменений и возможные ослож-
нения [2]. За прошедшие годы изменилось пред-
ставление о некоторых структурных особенностях 
сердца. Так, двухстворчатый аортальный клапан 
и открытое овальное окно в настоящее время при-
нято относить к врожденным порокам сердца, в то 
время как некоторые МАС, включенные в рабочую 
классификацию, могут быть отнесены к элементам 
нормального строения сердца (модераторный пу-
чок правого желудочка, сеть Киари и некоторые 
другие) [3]. Отдельного обсуждения заслуживают 
пролапс митрального клапана (ПМК) и ложные 
хорды левого желудочка (ЛХЛЖ). При выражен-
ном прогибе створок митрального клапана в по-
лость левого предсердия на 3 мм и более следует 
говорить о первичном ПМК как о самостоятель-

ной нозологической форме. Небольшие прогибы 
(на 1–2 мм) называют вероятным ПМК, который 
при сочетании с другими аномалиями развития 
сердца можно рассматривать как МАС [12].

Неоднозначно и отношение исследователей 
к таким МАС, как ЛХЛЖ. Четкой классификации 
и общепринятой терминологии этих МАС в насто-
ящее время нет. ЛХЛЖ разделяют в зависимости 
от их количества (единичные и множественные), 
локализации (правожелудочковые и левожелудоч-
ковые), по отделам желудочков (базальные, сре-
динные, верхушечные) и по направлению (попереч-
ные, продольные, диагональные) [9, 13]. Данные 
о распространенности ЛХЛЖ среди здорового на-
селения колеблются от 7,2 до 80 %. Ряд исследо-
вателей признает самостоятельную клиническую 
значимость ЛЖЛЖ — у таких пациентов тяжелее 
протекает ишемическая болезнь сердца, чаще вы-
являются признаки паттерна ранней реполяризации 
желудочков и различные нарушения сердечного 
ритма, а также ремоделирование миокарда левого 
желудочка [8, 15, 17, 21]. С другой стороны, у де-
тей с изолированными ЛХЛЖ (без сочетания с дру-
гими МАС) не выявлены достоверные различия по 
частоте сердечных аритмий, а также паттерна ран-
ней реполяризации и феноменов предвозбуждения 
желудочков [9]. Такая полярность мнений связана, 
очевидно, с тем, что большинство исследователей 
не учитывают характеристики ЛХЛЖ — их лока-
лизацию, число, а также взаимосвязь с другими 
структурными изменениями сердца.

Данные о распространенности и клиническом 
значении других МАС скудны. Показана связь 
выраженной асимметрии аортального клапана 
с развитием склеро-дегенеративных изменений 
аорты [18]. Практически неизученным остается 
клиническое значение аневризмы межпредсердной 
перегородки, распространенность которой состав-
ляет около 1 % [6, 10]. Многими авторами при-
знается также частое сочетание различных МАС, 
что не позволяет оценить вклад каждой из них в те 
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или иные функциональные нарушения сердечно-
сосудистой системы. Большинство исследователей 
все МАС располагают в одном ряду, без оценки 
их специфичности, а при выявлении трех любых 
МАС предлагается выделять синдром соедини-
тельнотканной дисплазии сердца [3]. Распростра-
ненность отдельных МАС и различного их числа 
в популяции здоровых людей ранее не рассматри-
валась. Единичные работы показывают связь от-
дельных МАС, в первую очередь ПМК с внеш-
ними признаками дизэмбриогенеза [15, 20]. В то 
же время, связь других МАС с наследственными 
нарушениями соединительной ткани, в частности 
с диспластическими фенотипами, остается также 
неизученной. Не оценивался вклад МАС в струк-
туру нарушений сердечного ритма и проводимости.

Цель работы — установить распространенность 
отдельных МАС среди практически здоровых мо-
лодых людей и их связь с внешними признаками 
дизэмбриогенеза, а также оценить прогностическое 
значение МАС в выявлении нарушений сердечного 
ритма.

МАТЕРИА ЛЫ И!МЕТОДЫ
Обследовано 611 практически здоровых лю-

дей в возрасте от 18 до 23 лет (средний возраст 
20,3 ± 1,6 года), из них 257 юношей и 354 девуш-
ки. Всем обследованным выполнено фенотипиче-
ское и антропометрическое обследование с целью 
выявления костных признаков дизэмбриогенеза. 
Выявляли воронкообразную и килевидную дефор-
мации грудной клетки, симптомы арахнодактилии 
(симптомы большого пальца и запястья), высокое 
арковидное нёбо, плоскостопие и сколиотическую 
деформацию позвоночника, а также долихостено-
мелию. Диагностику марфаноидной внешности 
проводили согласно общепринятым рекомендаци-
ям с учетом специфичности отдельных костных 
признаков [4, 5]. К марфаноидной внешности от-
носили лиц, имеющих не менее четырех костных 
признаков, среди которых обязательно сочетание 
арахнодактилии и долихостеномелии, а также не 
менее одного высокоспецифичного признака — де-
формации грудной клетки или высокого арковид-
ного нёба. Контрольную группу формировали из 
лиц, имеющих не более двух костных признаков.

Для выявления МАС всем обследованным вы-
полнено эхокардиографическое исследование на 
ультразвуковом аппарате Vivid 7 Dimension (Gene-
ral Electric, матричный фазированный датчик 
3,5 МГц), в 2D, доплеровском и цветном М-режиме 
по общепринятой методике. Протокол исследова-
ния был дополнен прицельным поиском малых 
аномалий сердца. Выявлены следующие МАС: 

аневризма межпредсердной перегородки, которая 
дифференцировалась с открытым овальным ок-
ном, повышенная трабекулярность правого и ле-
вого желудочков, пролапс трикуспидального клапа-
на, пролапс пульмонального клапана, асимметрия 
аортального клапана, пролапс аортального клапана 
и добавочные папиллярные мышцы.

Для выявления связей МАС с нарушениями 
сердечного ритма 205 обследованным выполнено 
суточное мониторирование электрокардиограммы 
по Холтеру (средняя продолжительность монито-
рирования составила 23,1 ± 0,9 ч).

Статистическую обработку данных выполняли 
при помощи программы Statistica 8 (StatSoft, Inc.). 
Значимость различий между качественными при-
знаками определяли при помощи непараметриче-
ского метода Фишера (р < 0,05). Для определения 
связи между костными признаками, МАС и харак-
теристиками сердечного ритма проводили корреля-
ционный анализ по Спирмену (р < 0,05).

РЕЗУЛЬТАТЫ
Распространенность МАС в популяции доста-

точно велика — у каждого обследованного в сред-
нем выявлено 2–3 МАС, ни одной не обнаружено 
лишь у 10 % здоровых молодых людей. Результаты, 
полученные при оценке распространенности от-
дельных МАС среди практически здоровых людей 
молодого возраста, приведены в таблице.

Отдельные МАС среди практически здоровых 
лиц молодого возраста распространены довольно 
широко. Наиболее распространенными оказались 
такие аномалии развития, как ЛХЛЖ, добавочные 
папиллярные мышцы, пролабирование створок ми-
трального клапана до 2 мм. Несколько реже об-
наруживали повышенную трабекулярность правого 
и левого желудочков, в единичных случаях — про-
лапс пульмонального клапана. Среднее количество 
МАС не зависит от пола обследованных, однако 
отдельные МАС неодинаково распространены 
среди мужчин и женщин. Так, у юношей значимо 
чаще выявлялись асимметрия аортального клапана 
и повышенная трабекулярность правого желудоч-
ка. Напротив, у девушек оказалась выше частота 
повышенной трабекулярности левого желудочка 
и добавочных папиллярных мышц.

Далее была проведена оценка ЛХЛЖ в зависи-
мости от их локализации и количества. Наиболее 
часто (65,8 %) выявлялись ЛХЛЖ верхушечной ло-
кализации, что позволяет расценивать их как вари-
ант нормы. Реже встречались срединные (38,1 %) 
и базальные (10,0 %) ЛХЛЖ. Значимые ЛХЛЖ, 
к которым были отнесены срединные, срединно-
базальные и базальные ЛХЛЖ, выявлены почти 
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у половины обследованных (45,4 %). При этом 
существенных особенностей в распространенно-
сти ЛХЛЖ различной локализации среди юношей 
и девушек получено не было.

У 36 % практически здоровых лиц выявлено 
не менее трех МАС, что при использовании ко-
личественного подхода создает предпосылки для 
гипердиагностики синдрома соединительнотканной 
дисплазии сердца. Кроме того, представляется, что 
рассматривать все МАС в одном ряду, без учета их 
специфичности и связи с другими проявлениями 
наследственных нарушений соединительной тка-
ни малоперспективно. В связи с этим, был про-
веден корреляционный анализ МАС с костными 
признаками дизэмбриогенеза, характеризующи-
ми вовлечение костной системы в диспластиче-
ский процесс, и особенностями сердечного ритма 
и проводимости (рис. 1). С костными признаками 
тесно связаны такие МАС, как значимые ЛХЛЖ 
(множественные, срединной, срединно-базальной 
и базальной локализации), асимметрия аорталь-
ного клапана, пролапс трикуспидального клапана. 
С другой стороны, МАС связаны с нарушениями 

сердечного ритма — суправентрикулярной и желу-
дочковой экстрасистолией в большом количестве 
(более 10 в час), эпизодами миграции водителя 
ритма по предсердиям и АВ-блокады 1-й степе-
ни. Выявлена также связь МАС с повышением 
циркадного индекса (отношение среднедневной 
и средненочной частоты сердечных сокращений) 
и со снижением вариабельности сердечного ритма 
(обратная связь).

Существование тесной связи между МАС 
и костными признаками дизэмбриогенеза под-
тверждается высокой частотой выявления отдель-
ных МАС у лиц молодого возраста с марфаноид-
ной внешностью (рис. 2).

Молодым людям с марфаноидной внешно-
стью свойственно более частое выявление значи-
мых ЛХЛЖ, пролапса трикуспидального клапана, 
асимметрии аортального клапана и аневризмы 
межпредсердной перегородки (р < 0,01). Среднее 
количество МАС в группе с марфаноидной внеш-
ностью оказалось более чем в два раза выше 
по сравнению с группой контроля (2,1 ± 1,4 vs 
0,9 ± 0,7, р < 0,005).

Распространенность малых аномалий сердца среди практически здоровых молодых людей
Prevalence of small heart anomalies in healthy young people

Малые аномалии сердца /
Small heart anomalies

Всего / All
(611, 100 %)

Юноши / Men
(257, 100 %)

Девушки / Women
(354, 100 %) p

n % n % n %

Аневризма межпредсердной перегородки / 
Atrial septum aneurysm 146 24,0 68 26,5 78 22,0 0,20

Пролапс митрального клапана 1–2 мм / 
Mitral valve prolapse 1–2 mm 150 24,5 58 22,6 92 26,0 0,33

Пролапс пульмонального клапана /
Pulmonary valve prolapse 5 0,8 4 1,6 1 0,3 0,20

Пролапс трикуспидального клапана /
Tricuspid valve prolapse 143 23,4 60 23,3 83 23,4 0,97

Асимметрия аортального клапана /
Asymmetry of the aortic valve 126 20,6 69 26,8 57 16,1 0,001

Повышенная трабекулярность левого 
желудочка / Increased trabecularity of the 
left ventricle

128 20,9 39 15,2 89 25,1 0,002

Повышенная трабекулярность правого 
желудочка / Increased trabecularity of the 
right ventricle

176 28,8 116 45,1 60 16,9 0,0001

Добавочные папиллярные мышцы /
Additional papillary muscles 241 39,4 75 29,2 166 46,9 0,0001

Ложные хорды левого желудочка /
False chords of the left ventricle 459 75,1 190 73,9 269 76,0 0,56

Среднее количество малых аномалий сердца / 
Average of small heart anomalies 2,2 ± 1,4 2,2 ± 1,5 2,2 ± 1,4 1,0
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ОБСУ Ж ДЕНИЕ
Отдельные МАС являются частой находкой при 

эхокардиографическом обследовании — по нашим 
данным лишь у 10 % здоровых молодых людей не 
выявлено ни одной МАС. При этом характерны 
отчетливые особенности распространенности от-
дельных МАС в зависимости от пола обследован-

ных: у мужчин чаще выявляли асимметрию аор-
тального клапана, повышенную трабекулярность 
правого желудочка, а у женщин — повышенную 
трабекулярность левого желудочка и добавочные 
папиллярные мышцы. Такие МАС, как пролапсы 
митрального, трикуспидального или пульмональ-
ного клапанов выявлялись с одинаковой частотой 

Деформация грудной клетки /
Chest deformity

Арахнодактилия /
Arachnodactyly

Арковидное нёбо /
High palate

Долихостеномелия /
Dolichostenomia

Костные признаки
дизэмбриогенеза /

Bone signs ofJ dysembryogenesis

Малые аномалии сердца /
Small heart anomalies

Пролапс пульмонального 
клапана /

Pulmonary valve prolaps

Ложные хорды левого
желудочка /

False chord of the left ventricle

Аневризма межпредсердной 
перегородки /

Artrial septal aneurysm

Асимметрия аортального 
клапана /

Asymmetry of the aortic valve

Пролапс трикуспидального 
клапана /

Tricuspid valve prolaps

Вариабельность ритма сердца /
Heart rate variability

Миграция водителя ритма /
Pacemaker migration

Экстрасистолия >10/ч /
Extrasystole >10/hour

АВ-блокада 1-й степени /
AV block 1 degree

Циркадный индекс /
Circadian index

Характеристики
сердечного ритма /

Heart rate characteristics

Рис. 1. Корреляционные связи малых аномалий сердца с костными признаками дизэмбриогенеза и особенностями сердеч-
ного ритма. Прямая линия — прямая корреляционная связь, пунктирная линия!— обратная корреляционная связь

Fig. 1. Correlations of small heart anomalies with bone signs of dysembryogenesis and heart rhythm features. Direct line!– direct 
correlation, dotted line — reverse correlation

Рис. 2. Распространенность малых аномалий сердца у лиц молодого возраста с марфаноидной внешностью
Fig. 2. Prevalence of small heart anomalies in young people with marfanoid habitus
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%
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Пролапс трикуспидального клапана /
Tricuspid valve prolapse 
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среди юношей и девушек. Высокая встречаемость 
ЛХЛЖ в популяции (75 %) не позволяет опреде-
лить их клиническую значимость без учета их ко-
личества (одиночные или множественные), а также 
локализации. Наиболее часто ЛХЛЖ выявляются 
в области верхушки левого желудочка. Очевидно, 
при такой локализации они существенно не влияют 
на внутрисердечную гемодинамику, не препятству-
ют потоку крови. Такое представление согласуется 
с литературными данными, что клиническое зна-
чение имеют, преимущественно, ЛХЛЖ, располо-
женные ближе к основанию сердца — срединные 
и базальные [3, 17]. Это предположение подтверж-
дено наличием прямой корреляционной связи 
ЛХЛЖ срединной и базальной локализации с на-
рушениями проводимости — эпизоды АВ-блокады 
1-й степени в течение суток существенно чаще вы-
являлись у лиц молодого возраста с ЛХЛЖ. Мож-
но предполагать наличие очагов фиброза миокарда 
в месте прикрепления базальных ложных хорд, что 
приводит к замедлению проведения электрических 
импульсов в верхней трети межжелудочковой пере-
городки — в области АВ-узла и ствола Гиса. Раз-
витию такого фиброза способствует активация сиг-
нального пути TGF-β, характерная для пациентов 
с наследственными нарушениями соединительной 
ткани, в частности — синдромом Марфана и мар-
фаноидной внешностью [14, 16].

Неодинаково связаны отдельные МАС с внеш-
ними признаками дизэмбриогенеза. В качестве 
определяющих внешних признаков были выбраны 
костные, характеризующие вовлечение костной 
системы в диспластический процесс. Наличие 
большого числа костных признаков дизэмбриоге-
неза сочетается с признаками вовлечения в дис-
пластический процесс других систем организма, 
в первую очередь — сердечно-сосудистой [12]. 
С костными признаками дизэмбриогенеза связаны 
такие МАС, как пролапсы пульмонального и три-
куспидального клапанов, аневризма межпредсерд-
ной перегородки, асимметрия аортального клапана 
и значимые ЛХЛЖ. Тесная связь перечисленных 
МАС с системным дефектом соединительной ткани 
подтверждается более частым их выявлением у па-
циентов с марфаноидной внешностью. Таким об-
разом, признаки марфаноидной внешности можно 
расценивать как маркер вовлечения соединитель-
нотканного каркаса сердца в диспластический про-
цесс, что и проявляется большим числом МАС.

Клиническое значение МАС подтверждается 
их связью с нарушениями сердечного ритма. Так, 
аневризма межпредсердной перегородки ассоци-
ирована с суправентрикулярной экстрасистолией 
высоких градаций (более 10 в час), а также пар-

ной и групповой предсердной экстрасистолией. 
Очевидно, неполное заращение овального окна 
с образованием тонкой фиброзной перегородки 
между предсердиями создает условия для цирку-
ляции импульсов вокруг электрически неактивной 
области, что и формирует предсердные наруше-
ния ритма по типу re-entry. С другой стороны, 
дефект межпредсердной перегородки может пре-
пятствовать нормальному проведению импульсов 
к левому предсердию, что вызывает электрическое 
разобщение предсердий и может приводить к ак-
тивации эктопических очагов ритма — при этом 
регистрируются эпизоды миграции водителя ритма 
по предсердиям. Пролапс трикуспидального клапа-
на за счет натяжения папиллярных нитей создает 
очаги напряжения в стенке правого желудочка, что 
является предпосылкой для формирования желу-
дочковых экстрасистол высоких градаций (более 
10 в час). Кроме того, пролапсы пульмонального 
и трикуспидального клапана связаны с нарушени-
ями вегетативной регуляции сердечного ритма — 
повышением циркадного индекса и снижением 
вариабельности сердечного ритма. Напомним, что 
для лиц молодого возраста с марфаноидной внеш-
ностью характерны низкие значения спектральных 
и временных показателей вариабельности с возрас-
танием разницы между значениями частоты сердеч-
ных сокращений в дневное и ночное время суток 
(циркадный индекс) [11]. Можно предполагать, что 
реализуется это за счет более частого выявления 
у таких людей пролапсов клапанов правого сердца.

ВЫВОДЫ
1. Отдельные малые аномалии сердца выявле-

ны у 90 % практически здоровых молодых людей. 
Наиболее распространенные МАС — это ложные 
хорды левого желудочка, добавочные папиллярные 
мышцы, асимметрия аортального клапана, а так-
же пролабирование створок митрального и трику-
спидального клапанов. При обнаружении ЛХЛЖ 
необходима оценка их локализации (верхушеч-
ные, базальные и срединные) и числа (единичные 
и множественные).

2. С системным дефектом соединительной ткани 
связаны такие МАС, как асимметрия аортального 
клапана, пролапс трикуспидального клапана, анев-
ризма межпредсердной перегородки, множествен-
ные ЛХЛЖ срединной и базальной локализации. 
Эти МАС связаны с предсердными и желудочковы-
ми экстрасистолами, эпизодами миграции водителя 
ритма по предсердиям, замедлением атриовентри-
кулярного проведения (АВ-блокада 1-й степени), 
снижением спектральных и временных параметров 
вариабельности сердечного ритма.
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