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Согласно российским рекомендациям по наследственным нарушениям соединительной ткани выделяют ряд дис-

пластических фенотипов, одним из которых является марфаноидная внешность. Распространенность марфаноидной 

внешности среди практически здоровых лиц молодого возраста и морфометрические особенности сердца у таких 

пациентов ранее не изучались. Материалы и методы. В рамках работы обследовано 560 практически здоровых лиц 

молодого возраста в возрасте от 18 до 25 лет (средний возраст 19,2 ± 1,4 года). Всем выполнено фенотипическое 

и антропометрическое обследование, а части (320 человек) — эхокардиографическое исследование с прицельным 

поиском малых аномалий сердца. Результаты. В ходе работы оценена встречаемость марфаноидной внешности у лиц 

молодого возраста в зависимости от пола и избранного порога оценки коэффициентов долихостеномелии и арахно-

дактилии. Показано, что использование указанных в Российских рекомендациях алгоритмов оценки марфаноидной 

внешности позволяет выявлять это состояние почти у половины практически здоровых лиц мужского пола, что чре-

вато гипердиагностикой этого фенотипа у юношей. Показано, что для девушек с марфаноидной внешностью харак-

терны изменения морфометрических показателей — больший индекс массы миокарда, большая толщина миокарда, 

тенденция к увеличению левого предсердия; также лицам с марфаноидной внешностью свойственна более высокая 

встречаемость малых аномалий сердца, таких как пролапсы митрального и трикуспидального клапанов, ложные хор-

ды левого желудочка, открытое овальное окно.

Ключевые слова: наследственные нарушения соединительной ткани; костные признаки дизэмбриогенеза; 

долихостеномелия; арахнодактилия; марфаноидная внешность; малые аномалии сердца.
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Official Russian guidelines for inherited connective tissue diseases distinguish a range of dysplastic phenotypes, with the 

marfanoid habitus being one of them. The prevalence of the marfanoid habitus and morfometrical heart singularities among 

the young practically healthy persons were not studied before. Materials and methods of the study: 560 practically healthy 

young persons aged from 18 to 25 years (average value 19.2 ± 1.4) were examined within the framework of the study. All the 

persons were subjected to phenotypical and anthropometrical examinations, with a group of 320 persons studied with the 

Echo-cardiographic procedure specifically aimed at small heart anomalies’ discovery. The study resulted in assessment of the 

marfanoid habitus among the young persons depending on sex and selected threshold of Dolichostenomelia and arachno-

dactylia coefficients. It shows that the use of the diagnostic algorithms offered by official Russian recommendations leads 

to the identification of this state of nearly half practically healthy young male persons. This could cause a hyper-diagnostics 

among this contingent group. The girls with marfanoid habitus demonstrate alternated morfometrical parameters – greater 
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myocardia mass index, bigger thickness of myocardia, the trend to left cardiac ventricle hypertrophy. The persons with 

marfanoid habitus also tend to have some cardiac anomalies more frequently (mitral and tricuspidal valve prolapsed, left 

ventricular false tendons, foramen ovale).

Keywords: inherited connective tissue diseases; bone signs of disemriogenius; dolichostenomelia; arachnodactylia; marfanoid 
habitus; cardiac anomalias.

Согласно российским рекомендациям по наслед-
ственным нарушениям соединительной ткани (ННСТ) 
предложено выделять ряд наследственных синдро-
мов (НС) и диспластических фенотипов (ДФ) [3]. 
Диагностика НС и ДФ осуществляется на основании 
выявления стигм дизэмбриогенеза, среди которых 
наиболее важны костные признаки (КП). Ранее была 
показана взаимосвязь КП, характеризующих марфа-
ноидную внешность (МВ), с нарушениями сердечного 
ритма и склеродегенеративными поражениями аорты 
у лиц старших возрастных групп [1, 7]. Однако встре-
чаемость отдельных КП в популяции практически 
здоровых лиц молодого возраста ранее не изучалась.

Алгоритм диагностики МВ основан на выявле-
нии не менее четырех КП дизэмбриогенеза при от-
сутствии эктопии хрусталика и расширения аорты. 
К таким признакам относятся арахнодактилия, до-
лихостеномелия (ДСМ), воронкообразная или киле-
видная деформации грудной клетки (ВДГК и КДГК 
соответственно), деформация грудной клетки без 
явных признаков ВДГК или КДГК, сколиотическая 
деформация позвоночника (СДП), плоскостопие, 
вальгусная деформация стопы, высокое «арковид-
ное» нёбо и лицевые дизморфии.

Оценка большинства из этих признаков не вызы-
вает больших затруднений, в то же время такие при-
знаки, как ДСМ и арахнодактилия, требуют уточне-
ния и заслуживают специального обсуждения.

ДСМ называют увеличение длинниковых пара-
метров скелета. В 2010 г. вышел в свет пересмотр 
Гентских критериев диагностики синдрома Мар-
фана (СМ) [8], авторы которых предлагают ис-
пользовать балльную оценку признаков системного 
вовлечения соединительной ткани (СВСТ), сопут-
ствующих развитию СМ. Согласно этому подходу 
каждому признаку присваивается определенное 
число баллов, а для диагностики СМ используются 
следующие коэффициенты ДСМ: отношение раз-
маха рук к росту (РР : Р) более ≥ 1,05 и отношение 
верхнего сегмента тела к нижнему (В : Н) < 0,86 
(ниже коэффициенты ДСМ СМ). При этом отмеча-
ется необходимость одновременного выполнения 
обоих названных коэффициентов для присвоения 
одного балла СВСТ.

В первом пересмотре российских рекомендаций 
по ННСТ 2013 г. [3] для диагностики МВ как фе-
нотипа предложено использовать более мягкие под-

ходы к диагностике ДСМ. Оба пороговых значения 
названных коэффициентов снижены по сравнению 
с коэффициентами, используемыми для диагности-
ки СМ до РР: Р ≥ 1,03, В: Н < 0,89 (далее коэффи-
циенты ДСМ МВ). При этом для диагностики МВ 
достаточно выявления лишь одного из коэффициен-
тов ДСМ. Есть все основания полагать, что исполь-
зование сниженных требований к выявлению ДСМ 
способно существенно изменить наши представ-
ления о распространенности МВ и ее клинической 
значимости.

Точно так же нуждаются в уточнении и подходы 
к распознаванию арахнодактилии. Как известно, она 
распознается на основании двух признаков: «сим-
птома запястья» (дистальные фаланги I и V пальцев 
частично перекрещиваются при обхвате запястья 
противоположной руки) и «симптома большого 
пальца» (дистальная фаланга I пальца смещается 
за ульнарный край ладони).

Согласно Гентской нозологии наличие одного 
из симптомов добавляет один балл, наличие обо-
их —  три балла, делая арахнодактилию наиболее 
важным признаком СВСТ. В Российских рекомен-
дациях (2013) для распознавания МВ допускается 
использование одного из симптомов арахнодакти-
лии. Однако возможность практического исполь-
зования такого «облегченного» алгоритма диагно-
стики МВ с использованием низкого порога оценки 
ДСМ и одного из симптомов арахнодактилии ранее 
не рассматривалась. Между тем даже использова-
ние формального подхода в четыре и более любых 
костных признака без учета их специфичности по-
казало свою перспективность у лиц молодого воз-
раста. Было показано, что для лиц с МВ характер-
ны более низкие показатели вариабельности ритма 
сердца и частое выявление сердечных аритмий [6], 
снижение толерантности к физическим нагрузкам 
при выполнении нагрузочных тестов [5]; часто 
у юношей с МВ выявлялась патологическая реакция 
на ортопробу [4], а также выявлено статистически 
значимое снижение циркумферентной деформации 
миокарда передней и боковой стенок левого желу-
дочка [2].
Целью нашей работы явилось уточнение распро-

страненности МВ у практически здоровых лиц мо-
лодого возраста при использовании различных под-
ходов к оценке ДСМ и арахнодактилии и выявление 
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морфофункциональных особенностей сердца при 
этом диспластическом фенотипе.

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ
Всего в рамках исследования осмотрено 

560 практически здоровых лиц молодого возраста 
из числа студентов 2–3 курсов СПбГПМУ в возрасте 
от 18 до 25 лет (средний возраст —  19,2 ± 1,4 года), 
из них 143 юноши и 417 девушек. Всем выполнено 
фенотипическое и антропометрическое обследова-
ние, а части (320 человек) —  эхокардиографическое 
(ЭхоКГ) исследование.

При осмотре и антропометрии целенаправлен-
но выявлялись внешние стигмы дизэмбриогенеза. 
Для выявления сколиотической деформации по-
звоночника проводился осмотр в положениях стоя, 
сидя и лежа, в покое и при движении. Обращалось 
внимание на нарушение формы тела: уровень над-
плечий, положение лопаток, углов талии, линии 
остистых отростков позвонков. По их симметрии 
или асимметрии определяли наличие бокового ис-
кривления, а также наличие одностороннего мы-
шечного валика. Килевидная деформация груд-
ной клетки (КДГК) определялась по увеличению 
переднезаднего размера грудной клетки и резкому 
выступанию грудины вперед. Воронкообразная 
деформация грудной клетки (ВДГК) определялась 
по наличию воронкообразного углубления нижней 
части грудной и верхней части брюшной стенки 
с кратерообразным дефектом грудины и реберных 
сочленений. Арахнодактилия и долихостеноме-
лия определялись по описанным выше критериям. 
Плоскостопие выявлялось при сборе анамнеза, 
а также визуально определялось по уменьшению 
свода стопы. Высокое (арковидное) нёбо опреде-

лялось измерением высоты нёба, как наибольшего 
расстояния от поверхности его в срединной пло-
скости до линии, соединяющей внутренние края 
альвеол двух больших коренных зубов. Признак 
считался положительным в случае увеличения сво-
да нёба до 2,5 см и более.

РЕЗУЛЬТАТЫ
При оценке распространенности КП среди прак-

тически здоровых лиц молодого возраста были по-
лучены следующие данные (табл. 1).

Как видно из представленной таблицы, наибо-
лее часто встречаются такие признаки, как сколиоз 
и плоскостопие, что лишь свидетельствует о низкой 
специфичности этих КП в диагностике марфано-
идной внешности. Почти у трети обследованных 
выявлено арковидное нёбо, а КДГК и ВДГК выяв-
лялись более чем у четверти обследованных. При 
этом необходимо отметить гендерные особенности 
распространенности КП среди лиц молодого воз-
раста. У юношей значимо чаще выявляли ВДГК 
(27 % у лиц мужского пола и 11 % у лиц женского, 
р < 0,0001) и арковидное нёбо (42 и 25 % соответ-
ственно, р < 0,0005).

Далее была оценена распространенность отдель-
ных коэффициентов ДСМ для диагностики МВ [3] 
и Гентской нозологии диагностики СМ [8]. Резуль-
таты представлены в табл. 2.

При оценке ДСМ для диагностики МВ хотя бы 
один коэффициент встречался более чем у 40 % об-
следованных, при этом в два раза чаще выполнялся 
признак В : Н. Оба коэффициента ДСМ для диа-
гностики СМ выявляли в 4 % случаев, при этом 
опять же значительно чаще выполнялся уже назван-
ный признак —  соотношение В : Н.

Признак
Всего обследовано 

560–100 %

абс. число процент

КДГК легкой степени 11 1,9

ВДГК легкой степени 82 14,6

Сколиотическая деформация позвоночника 412 73,5

Арковидное нёбо (≥ 2,5 см) 162 28,9

Симптом запястья 225 40,2

Симптом большого пальца 128 22,9

Плоскостопие 213 38,1

Вальгусная деформация стопы 0 –

Примечание: КДГК — килевидная деформация грудной клетки; ВДГК — воронкообразная деформация грудной 
клетки

Таблица 1

Распространенность костных признаков дизэмбриогенеза среди практически здоровых лиц молодого возраста
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Существенные различия получены при гендер-
ном анализе распространенности коэффициентов 
ДСМ (табл. 3).

Как отдельные коэффициенты, так и их сочетание 
достоверно чаще выявлялись у лиц мужского пола. 
При использовании критериев, изложенных в Рос-
сийских рекомендациях, ДСМ удается выявить более 
чем у половины обследованных юношей, при исполь-
зовании Генских критериев — у 8 %. У лиц женского 
пола при использовании критериев, использующихся 

для диагностики МВ долихостеномелия выявляется 
у трети, при использовании критериев диагностики 
СМ – лишь в 2 % случаев. Эти данные свидетель-
ствуют о необходимости уточнения алгоритма диаг-
ностики МВ с учетом гендерной принадлежности.

При оценке распространенности арахнодактилии 
хотя бы один признак выявлялся почти у половины 
обследованных, оба признака —  у каждого шестого. 
При этом гендерных различий встречаемости арах-
нодактилии выявлено не было (табл. 4).

Признак
Всего обследовано

560–100 %
абс. число проценты

РР/Р ≥ 1,03 (ДСМ МВ) 83 15
РР/Р ≥ 1,05 (ДСМ СМ) 25 5
В/Н < 0,89 (ДСМ МВ) 181 32
В/Н < 0,86 (ДСМ СМ) 120 21
Один из коэффициентов ДСМ МВ 234 42
Оба коэффициента ДСМ для диагностики СМ 22 4
Примечание: ДСМ СМ — коэффициенты долихостеномелии при синдроме Марфана; ДСМ МВ — коэффициенты долихо-
стеномелии при марфаноидной внешности

Таблица 2

Распространенность долихостеномелии у практически здоровых лиц молодого возраста

Таблица 3

Гендерные особенности распространенности долихостеномелии у практически здоровых лиц молодого возраста

Таблица 4

Распространенность арахнодактилии у практически здоровых лиц молодого возраста

Признаки
Юноши

142–100 %
Девушки
418–100 % Достоверность 

различий
абс. число проценты абс. число проценты

РР/Р > 1,03 36 25 47 11 = 0,0005
РР/Р ≥ 1,05 13 9 12 3 = 0,01
В/Н < 0,89 65 46 116 28 < 0,0005
В/Н < 0,86 50 35 70 17 < 0,0001
ДСМ МВ 87 61 124 30 < 0,0005
ДСМ СМ 16 11 6 1 = 0,01

Примечание: ДСМ СМ — коэффициенты долихостеномелии при синдроме Марфана; ДСМ МВ — коэффициенты долихо-
стеномелии при  марфаноидной внешности

Признак
Всего обследовано 560–100 %

абс. число проценты
Симптом запястья 225 40

Симптом большого пальца 128 23
Симптом запястья и/или 
Симптом большого пальца 257 46

Симптомы запястья и
большого пальца 96 17
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Проведена оценка распространенности МВ 
при использовании различных коэффициентов 
ДСМ. О МВ говорили при выявлении не менее 
четырех КП, одним из которых была ДСМ МВ —  
мягкие критерии. Во втором случае ДСМ оцени-
валась как один из четырех КП при выполнении 
двух коэффициентов, используемых для диагно-
стики синдрома Марфана (ДСМ СМ), —  жесткие 
критерии.

Как видно из рис. 1, при использовании ДСМ 
МВ марфаноидная внешность выявлялась почти 
у трети обследованных лиц молодого возраста, при 
использовании ДСМ СМ —  марфаноидную внеш-
ность можно было диагностировать у 18 % обсле-
дованных.

Результаты гендерного анализа распространен-
ности МВ в зависимости от использования различ-
ных критериев ДСМ представлены на рис. 2.

Как видно из рис. 2, независимо от использо-
вания мягких или жестких критериев ДСМ мар-
фаноидная внешность выявляется у юношей су-

щественно чаще. При использовании ДСМ МВ 
марфаноидная внешность выявляется почти у поло-
вины юношей (45 % случаев), а при использовании 
ДСМ СМ —  почти у четверти обследованных юно-
шей (23 % случаев). У девушек МВ выявлена у каж-
дой четвертой при использовании ДСМ МВ и лишь 
у 13 % при использовании ДСМ СМ.

Сравнение показателей ЭхоКГ в группе лиц 
с МВ, диагностированной по мягким и жестким 
критериям, мы провели лишь у наиболее предста-
вительной группы лиц женского пола. Оказалось, 
что для девушек с марфаноидной внешностью, диа-
гностированной по Гентской нозологии (жесткие 
критерии), характерно достоверно больший ин-
декс массы миокарда (93 ± 30,3 г/м2) по сравнению 
с группой контроля (75 ± 11,3 г/м2) и группой МВ, 
диагностированной по мягким критериям оценки 
ДСМ (77 ± 21,2 г/м2), р < 0,05. Выявленные особен-
ности, по всей видимости, связаны с большей тол-
щиной задней стенки (9 ± 2,2; 7 ± 0,8 и 8 ± 1,8 мм 
соответственно, р > 0,1) и межжелудочковой пере-

Юноши Девушки

МВ жесткиеМВ мягкие

МВ 29 %

МВ ж 32 %

МВ ж 13 %

МВ м 23 %

МВ м 45 %

МВ 18 %

Без МВ 71 %

Без МВ 55 % Без МВ 77 %

Без МВ 82 %

Рис. 1. Распространенность марфаноидной внешности в зависимости от порогов оценки долихостеномелии (ДСМ МВ — мяг-
кие критерии и ДСМ СМ — жесткие критерии)

Рис. 2. Гендерные особенности распространенности марфаноидной внешности в зависимости от порогов оценки долихо-
стеномелии: м — мягкие критерии долихостеномелии; ж — жесткие критерии долихостеномелии
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городки (9 ± 2,4; 8 ± 0,9 и 8 ± 1,0 мм соответственно, 
р > 0,1) у лиц с МВ, диагностированной с использо-
ванием жестких и мягких критериев по сравнению 
с группой контроля и МВ, оцененной по мягким 
критериям. Отметим, однако, что различия в толщи-
не задней стенки и межжелудочковой перегородки 
оказались статистически недостоверными.

Интересно отметить, что если в группе девушек 
с МВ, диагностированной с использованием жест-
ких критериев ДСМ, оставить лишь тех, у которых 
к тому же выявляются оба симптома арахнодакти-
лии, выявленные тенденции к формированию боль-
шей массы миокарда становятся более выраженны-
ми (табл. 5).

Как видно из табл. 5, у девушек с признаками 
МВ, диагностированной с использованием коэффи-
циентов ДСМ СМ, выявлена статистически значимо 

большая толщина задней стенки (ЗС) и межжелу-
дочковой перегородки (МЖП) и большая величина 
массы миокарда (ИММ). Обращает на себя внима-
ние и относительно большие размеры левого пред-
сердия (ЛП). При анализе встречаемости малых 
аномалий сердца (МАС) в группе девушек с МВ СМ 
и имеющих оба признака арахнодактилии было по-
казано, что такие особенности развития, как откры-
тое овальное окно, ложные хорды левого желудочка 
(ЛХЛЖ) срединной локализации, множественные 
ЛХЛЖ, первичный пролапс митрального клапана 
(ПМК) чаще встречались у лиц с МВ СМ (табл. 6).

Относительно большая частота вероятного ПМК 
в группе МВ, диагностированной с использованием 
мягких критериев ДСМ, не противоречит общим 
тенденциям, поскольку высокая встречаемость ве-
роятного ПМК у женщин фертильного возраста 

Показатель ЭхоКГ 1-я группа МВ м
(n = 21)

2-я группа МВ ж + 2Ад
(n = 15)

Контроль
(n = 23)

Достоверность
различий

ЛП, мм 30 ± 2,2 32 ± 3,6 31 ± 3,4 –

МЖП, мм 8 ± 1,0 9 ± 0,9 8 ± 0,9 1–2 < 0,05
К-2 < 0,005

ЗС, мм 8 ± 1,8 9 ± 1,7 7 ± 0,8 1–2 = 0,09
2-К < 0,05

ИММ, г/м2 77 ± 21,2 97 ± 27,6 75 ± 11,3 1–2 < 0,05
2-К < 0,01

Примечание: арахнодактилия — Ад; МВ м — мягкие критерии марфаноидной внешности; МВ ж — жесткие критерии мар-
фаноидной внешности; ЗС — толщина задней стенки; МЖП — толщина межжелудочковой перегородки; ЛП — размеры 
левого предсердия; ИММ — индекс массы миокарда

Таблица 5

Эхокардиографические показатели у девушек с марфаноидной внешностью

Таблица 6

Распространенность малых аномалий сердца у лиц с марфаноидной внешностью

МАС
1-я группа МВ, где 
ДСМ МВ (n = 21), 

проценты

2-я группа МВ СМ + 
2 Арах

(n = 15), проценты

Контроль
23–100 %, проценты

Достоверность
различий

ПМК (1–2 мм) 43 33 4 2-К < 0,05
1-К < 0,005

ПМК > 2 мм 14 40 0
2-К < 0,01
1-К = 0,08
1–2 = 0,1

ООО 5 13 0 –
ПТК 10 20 13 –
Срединные ЛХЛЖ 33 53 26 –
Множественные 
ЛХЛЖ 33 53 17 2-К < 0,01

Примечание: МАС — малые аномалии сердца; ЛХЛЖ — ложные хорды левого желудочка; ООО — открытое овальное 
окно; ПМК — пролапс митрального клапана; ПТК —  пролапс трикуспидального клапана
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может быть связана с высокой эластичностью со-
единительной ткани, в том числе и ткани створок 
митрального клапана.

Полученные результаты позволили сформулиро-
вать следующие выводы.
1. Костные признаки дизэмбриогенеза у лиц моло-

дого возраста встречаются довольно часто. Ис-
пользование мягких критериев долихостеноме-
лии приводит к значительной гипердиагностике 
марфаноидной внешности и не позволяет вы-
явить морфофункциональные особенности серд-
ца у лиц с этим диспластическим фенотипом.

2. Следует уточнить алгоритм диагностики марфа-
ноидной внешности с учетом гендерной принад-
лежности обследуемых.

3. Для лиц с марфаноидной внешностью, рассчи-
танной по жестким критериям, характерно боль-
шее количество МАС и склонность к увеличе-
нию массы миокарда.
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