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В статье описаны современные алгоритмы диагностики наследственных нарушений (дисплазий) соединительной 
ткани (ДСТ), действующие в настоящее время на территории Российской Федерации, проведено их сравнение 
с  точки зрения выявления морфо-функциональных особенностей сердца. Описаны недостатки этих алгоритмов, 
не учитывающих гендерные особенности распространенности признаков дизэмбриогенеза. Согласно алгоритму, 
разработанному экспертами Российского кардиологического общества (РКО), следует выделять диспластические 
фенотипы, наиболее изученным из которых в настоящее время является марфаноидная внешность (МВ). Проведе-
на ревизия алгоритма диагностики МВ, учитывающая специфичность отдельных костных признаков и их гендер-
ные особенности. Доказано, что для лиц молодого возраста с МВ характерна большая частота малых аномалий 
сердца (аневризма межпредсердной перегородки, пролапсы клапанов, асимметрия аортальных полулуний), вы-
явлены структурные особенности сердца — относительная гипертрофия миокарда левого желудочка, увеличение 
диамет ра восходящей аорты. Определены особенности сердечного ритма у лиц с МВ — относительная тахикардия 
в дневные часы, уменьшение выраженности синусовой аритмии, снижение спектральной мощности ритма сердца. 
Показано, что для юношей с МВ характерно удлинение электрической систолы (интервал QT), в 21,4 % случаев пре-
вышающее 480 мс. В то же время алгоритм диагностики ДСТ, описанный в рекомендациях Российского научного 
медицинского общества терапевтов (РНМОТ), приводит к гипердиагностике этого состояния у лиц молодого воз-
раста, не позволяет выявить структурные и функциональные особенности сердца и не может быть рекомендован 
для практического использования.

Ключевые слова: марфаноидная внешность; дисплазия соединительной ткани; малые аномалии сердца; электрическая 
нестабильность миокарда; лица молодого возраста.
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The article describes the current algorithms of diagnostics of inherited (dysplasia) of connective tissue (DCD) that are cur-
rently in force in the territory of the Russian Federation, compared in terms of identification of morpho-functional cha-
racteristics of heart. Describes the shortcomings of these algorithms do not take into account the gender features of the 
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prevalence of signs. According to the algorithm, developed by experts of Russian Society of Cardiology (RSC), highlight dys-
plastic phenotypes, most of which is now a marfanoid habitus (MH). Revision of the diagnostic algorithm, which takes into 
account the specificity of individual MH bone signs and their gender dimensions. It is proved that for young people with MH 
is characterized by increased frequency of cardiac anomalias (atrial Septal aneurysm, the functional asymmetry of the aortic 
valve), identified structural features heart-relative myocardial hypertrophy of the left ventricle, increasing the diameter of 
the aorta. The features of heart rate in patients with MH – relative tachycardia during daylight hours, reducing the symptoms 
of sinus arrhythmia, decreased heart rate variability power spectral. It is shown that for boys with MH is characterized by 
lengthening the electrical systole (QT interval), 21.4% of cases greater than 480 Ms. At the same time, the DCD diagnostic 
algorithm that is described in the recommendations of the Russian Scientific Society of therapists (RSSIM leads to over-
diagnosis this condition in young age does not allow to identify the structural and functional features of the heart and could 
not be recommended for practical use.

Keywords: marfanoid habitus; dysplasia of connective tissue; cardiac anomalias; electrical instability of the myocardium; 
young people.

Наследственные нарушения соединительной 
тка ни (ННСТ) являются одной из наиболее актуаль-
ных проблем современной медицины. До сих пор 
существует терминологическая путаница и несо-
гласованность критериев диагностики таких нару-
шений. Российским кардиологическим обществом 
были приняты рекомендации, согласно которым все 
ННСТ были разделены на классифицируемые и не-
классифицируемые [4], а сама классификация была 
приведена в соответствие с используемыми за ру-
бежом. Как синоним неклассифицируемых ННСТ 
воспринималась и дисплазия соединительной тка-
ни (ДСТ).

Термин «дисплазия соединительной ткани» был 
предложен в 80-х годах В.М. Яковлевым. Для распоз-
навания ДСТ довольно долго использовался количе-
ственный подход, основанный на выявлении услов-
но избранного числа внешних и/или висцеральных 
признаков дизэмбриогенеза. При этом разные ис-
следователи произвольно выбирали как перечни 
оцениваемых признаков, так и диагностические по-
роги числа признаков дизэмбриогенеза, необходи-
мых для оценки дисплазии, —  от 3 до 6–8 призна-
ков. Это привело к тому, что результаты, получаемые 
разными авторами, оказывались несопоставимыми 
друг с другом. Несмотря на это, Российское научное 
медицинское обществе терапевтов (РНМОТ) приня-
ло в 2016 году рекомендации, согласно которым все 
ННСТ называются ДСТ, а диагностика ДСТ сводит-
ся к выявлению 30 синдромов, охватывающих прак-
тически все разделы медицины, от косметического 
синдрома до синдрома внезапной смерти [5].

Необходимо отметить, что вопрос о классифи-
кации ННСТ возникал и перед нашими западными 
коллегами. В 1986 году были разработаны первые 
рекомендации по диагностике ННСТ (Берлинская 
нозология). По мере накопления клинического ма-
териала и развития молекулярной генетики были 
сформулированы и пересмотрены критерии диагно-
стики синдрома Марфана (СМ) [13, 15], согласова-
ны критерии диагностики синдрома Элерса – Дан-

ло [12], синдрома гипермобильности суставов 
с последующей их ревизией Грехемом (2000) [14]. 
Основной задачей этих рекомендаций было умень-
шение гипердиагностики ННСТ и создание пред-
посылок для дальнейших лабораторных и гене-
тических исследований этой патологии. В то же 
время экспертами, работающими в области изуче-
ния ННСТ, подчеркивалось, что на современном 
этапе развития науки для анализа ДСТ должен ис-
пользоваться прежде всего клинический подход, 
а не молекулярный анализ.

Учитывая недостатки вышеназванных подходов 
к диагностике ДСТ, использующихся в нашей стра-
не, и опираясь на международные согласованные 
подходы диагностики некоторых ННСТ, комитетом 
экспертов Российского кардиологического обще-
ства (РКО) в 2009 году создан, а в 2012-м пересмот-
рен принципиально новый подход к классификации 
и диагностике ННСТ [4]. Авторы рекомендаций 
предлагают использовать принятый международ-
ным сообществом термин «наследственные нару-
шения соединительной ткани» и отказаться от тер-
мина «дисплазия соединительной ткани». Согласно 
РКО, следует выделять группу ННСТ, имеющих со-
гласованные рекомендации по диагностике (синдро-
мы Марфана, Элерса – Данло, Луиса – Дитца и др.) 
а также ряд наследственных синдромов (первич-
ный пролапс митрального клапана) и диспластиче-
ских фенотипов, в первую очередь марфаноидную 
внешность (МВ), а также элерсоподобный фенотип 
и доброкачественную гипермобильность суставов. 
Более подробно обоснование выделения марфано-
идной внешности как фибриллинопатии представ-
лено в нашей работе [2].

Наиболее распространенным и относительно хо-
рошо изученным диспластическим фенотипом в на-
стоящее время является МВ —  выявляемая по на-
личию по крайней мере четырех костных стигм 
дизэмбриогенеза без признаков поражения сер-
дечно-сосудистой и дыхательной системы, а также 
зрительного аппарата. К таким признакам относят: 



оригинальные статьи

◆ Педиатр 2017  том 8   ВыПуск 4 ISSN 2079-7850

8

долихостеномелию (ДСМ), арахнодактилию, киле-
видную и воронкообразную деформации грудной 
клетки, сколиотическую деформацию позвоночни-
ка, плоскостопие, вальгусную деформацию стопы, 
арковидное небо, лицевые дизморфии (нарушение 
прикуса и нарушения роста зубов и другие).

Критерии диагностики МВ были разработаны 
с учетом Гентской нозологии, предложенной для 
выявления СМ (1996) [13]. При этом авторы реко-
мендаций РКО допускают использование более 
мягких пороговых значений для долихостеномелии. 
ДСМ называют изменение длинниковых размеров 
скелета. Согласно Гентской нозологии [15], для вы-
явления СМ необходимо выполнение одновременно 
обоих коэффициентов долихостеномелии (КД) —  
отношение размаха рук к росту (РР : Р) > 1,05 
и соотношение верхнего сегмента тела к нижнему 
(В : Н) < 0,86. Для диагностики МВ согласно ре-
комендациям РКО достаточно хотя бы одного ко-
эффициента, а диагностический порог для каждо-
го из них снижен до > 1,03 для РР : Р, а для В : Н 
до < 0,89. Само собой разумеется, что снижение 
пороговых значений КД существенно увеличива-
ет частоту выявления такого коэффициента. Более 
подробный анализ долихостеномелии как признака 
марфаноидной внешности представлен в нашей ра-
боте [9]. Ранее взаимосвязь между величинами КД 
и распространенностью различных диспластиче-
ских фенотипов не изучалась.

Следует отметить также, что существующий ал-
горитм диагностики МВ не учитывает различной 
чувствительности и специфичности отдельных КП, 
нет также указаний на возможные гендерные осо-
бенности в распространенности этого диспластиче-
ского фенотипа. Между тем даже при использова-
нии такого формального количественного подхода 
к распознаванию МВ была показана прогности-
ческая значимость МВ у лиц старших возрастных 
групп в развитии склеро-дегенеративных пораже-
ний аортального клапана [11] и фибрилляции пред-
сердий у лиц с ИБС [1]. Было показано также, что 
лицам молодого возраста с четырьмя и более КП 
свойственно более частое выявление наджелудочко-
вой и желудочковой экстрасистолии в патологиче-
ском количестве [10], есть данные о снижении у та-
ких обследованных толерантности к физическим 
нагрузкам [7]. При оценке вегетативного статуса 
у лиц с четырьмя костными признаками довольно 
часто отмечается патологическая реакция на орто-
пробу [6]. Есть также основания полагать, что у лиц 
с МВ, также как и у пациентов с синдромом Мар-
фана, развивается кардиомиопатия, проявляющаяся 
снижением циркумферентной деформации миокар-
да передней и боковой стенок левого желудочка [3].

Вместе с тем группой экспертов, сторонников 
учения В.М. Яковлева о ДСТ, в рамках Российско-
го научного медицинского общества терапевтов 
(РНМОТ) в 2016 году были выпущены рекоменда-
ции, содержащие другие подходы к диагностике 
ННСТ, которые авторы называют дисплазиями. Со-
гласно рекомендациям РНМОТ следует выделять ге-
нетически обусловленные синдромные формы ДСТ 
(синдром Марфана, Элерса – Данло, несовершенный 
остеогенез, синдром Билса, синдром Стиклера и др.) 
и мультифакторные —  неклассифицируемые (ДСТ), 
которые имеют генетическую основу, но проявляют-
ся под воздействием многих факторов. В рекомен-
дациях РНМОТ предлагается выделять три группы 
ДСТ, из которых только I группа относится к лицам 
моложе 35 лет. Поскольку наибольшее число работ, 
посвященных проблеме ДСТ, относится к этой воз-
растной группе, именно лица этого возраста пред-
ставляли для нас наибольший интерес.

Анализируя таблицу, на которой Г.И. Нечае-
вой и др. (2016) представлен алгоритм диагно-
стики ДСТ, можно прийти к выводу, что, наравне 
с синдромными формами, к первой группе авторы 
относят и лиц, имеющих лишь астенический тип 
конституции и деформацию грудной клетки и/или 
сколиотическую деформацию позвоночника.

Таким образом, в настоящее время на террито-
рии России сложилась ситуация, при которой су-
ществуют два варианта действующих клинических 
 рекомендаций —  РКО (2012) и РНМОТ (2016), пря-
мо противоречащих друг другу.

Целью настоящей работы явилось сравнение 
двух действующих рекомендаций по диагностике 
ННСТ.

За д ачи
1. Определить распространенность отдельных 

костных признаков дизэмбриогенеза среди прак-
тически здоровых лиц молодого возраста.

2. Установить распространенность марфаноидной 
внешности как диспластического фенотипа.

3. Оценить встречаемость малых аномалий сердца 
у лиц с марфаноидной внешностью и дисплази-
ей соединительной ткани.

4. Изучить морфофункциональные и гемодинами-
ческие характеристики сердца у лиц с МВ и ДСТ.

5. Выявить критерии электрической нестабильно-
сти миокарда у лиц с марфаноидной внешностью 
и дисплазией соединительной ткани.

Материа лы и Методы
Для определения распространенности кост-

ных признаков (КП) дизэмбриогенеза обследова-
но 967 практически здоровых лиц молодого воз-
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раста из числа студентов СПбГПМУ в возрасте 
от 18 до 25 лет (средний возраст 20,1 ± 2,1 года), 
из них —  330 юношей и 637 девушек. Всем об-
следованным выполнено фенотипическое обсле-
дование. Выявление КП производили согласно 
общепринятой методике (рекомендации РКО). 
Оценивались следующие КП: деформации груд-
ной клетки (ДГК) —  килевидную (КДГК) и ворон-
кообразную (ВДГК), сколиотическая деформация 
позвоночника (СДП), лицевые дисморфии (нару-
шения прикуса, неправильный рост зубов), пло-
скостопие, арахнодактилия (АРД), включающая 
два симптома —  запястья и большого пальца. Оце-
нивали также распространенность астенического 
типа конституции (АТК), который не относится 
к КП согласно рекомендациям РКО, но необходим 
для диагностики ДСТ по рекомендациям РНМОТ. 
Части обследованных (562 человека) выполнена 
антропометрия с определением коэффициентов 
долихостеномелии (КД) —  отношение размаха рук 
к росту (РР : Р) и соотношение верхнего и нижнего 
сегментов тела (В : Н).

Для оценки распространенности малых анома-
лий сердца (МАС) и морфометрических характе-
ристик сердца 611 обследованным было выполнено 
ЭхоКГ-исследование на аппарате Vivid 7 Dimension 
(General Electric, матричный фазированный датчик 
3,5 МГц), в 2D, допплеровском и цветном М-режиме 
по общепринятой методике. К МАС относили: анев-

ризму межпредсердной перегородки (АМПП), про-
лапс трикуспидального клапана (ПТК), асимме-
трию трехстворчатого аортального клапана (АТАК), 
повышенную трабекулярность левого желудочка 
(ПТЛЖ), добавочные папиллярные мышцы (ДПМ), 
ложные хорды левого желудочка (ЛХЛЖ).

С целью выявления параметров электрической 
нестабильности миокарда 140 обследованных муж-
ского пола подверглись холтеровскому монито-
рированию (ХМ) ЭКГ. Регистрация ХМ ЭКГ осу-
ществлялась на программно-аппаратном комплексе 
«Кардиотехника 04» и «Кардиотехника 07» —  12 об-
щепринятых отведений, с последующей обработкой 
записей программой Result 3 (ЗАО «ИНКАРТ», 
Санкт-Петербург). Время мониторирования со-
ставляло 22–25 часов. Мониторирование начина-
ли в утренние часы и проводили в амбулаторных 
условиях. Электрическая нестабильность оцени-
валась весьма условно по снижению показателей 
вариабельности сердечного ритма (ВСР) и склон-
ности к его стабилизации на фоне относительной 
тахикардии.

реЗультаты
Как оказалось, распространенность костных при-

знаков среди практически здоровых лиц молодого 
возраста довольно высока (табл. 1). Более чем у по-
ловины обследованных обнаружили сколиотическую 
деформацию позвоночника (СДП), несколько реже 

Признак
Всего обследовано

967 — 100 %
абс. число %

АТК 449 46,4
ДГК (КДГК + ВДГК) 137 14,2
КДГК 19 1,9
ВДГК 118 12,2
СДП 608 62,9
Арковидное небо 309 32,0
Лицевые дизморфии: 368 38,1
• нарушения прикуса 237 24,5
• неправильный рост зубов 279 28,9
Арахнодактилия (один из симптомов) 426 44,1
Арахнодактилия (оба симптома) 198 20,5
Симптом запястья 362 37,4
Симптом большого пальца 259 26,8
Плоскостопие 300 31,0
Вальгусная деформация стопы 60 6,2

Таблица 1
Распространенность астенического типа конституции и костных признаков дизэмбриогенеза у практически здоровых лиц 
молодого возраста
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встречались лицевые дисморфии, арахнодактилия 
(АРД), оцененная по наличию хотя бы одного из сим-
птомов (РР : Р и В : Н) и плоскостопие. Астенический 
тип конституции (АТК), который согласно рекомен-
дациям РНМОТ обязателен для выявления ДСТ, вы-
явлен почти у половины обследованных (см. табл. 1).

При этом большинство костных признаков досто-
верно чаще выявляются у лиц мужского пола —  в пер-
вую очередь деформации грудной клетки, арковидное 
небо, а также лицевые дисморфии (неправильный 
рост зубов). Астенический тип конституции, кото-
рый согласно рекомендациям РНМОТ необходим для 
диагностики ДСТ, также значимо чаще выявлялся 
у юношей (табл. 2). Отдельно следует рассмотреть АРД. 
Рас пространенность симптома большого пальца не за-
висит от гендерной принадлежности. В то же время 
симптом запястья значимо чаще выявлялся у юношей, 
чем у девушек (41,2 и 35,5 % соответственно, р = 0,08). 
АРД при использовании рекомендаций РКО выявляет-
ся с равной частотой у лиц женского и мужского пола. 
В то же время использование более жестких критери-
ев диагностики, изложенных в Гентских критериях 
(обязательное наличие обоих симптомов), делает АРД 
более свойственной лицам мужского пола.

Одним из признаков, характеризующих вовлече-
ние костной системы, является долихостеномелия. 
Напомним, что согласно Гентским критериям для 
распознавания синдрома Марфана устанавливаются 
более жесткие пороговые значения —  РР : Р > 1,05 
и В : Н < 0,86 с обязательным одновременным их 

выполнением. Авторы рекомендаций РКО для 
диагностики МВ допускают использование более 
мягких пороговых значений коэффициентов доли-
хостеномелии (КД) —  РР : Р > 1,03 и В : Н < 0,89, 
а о долихостеномелии (ДСМ) можно говорить при 
выполнении хотя бы одного из КД.

Мы оценили распространенность пороговых 
значений КД у практически здоровых лиц молодого 
возраста. Данные о распространенности пороговых 
значений КД согласно ГК (2010) и РКО (2012) пред-
ставлены в таблице 3.

Как видно из представленной таблицы, долихо-
стеномелию по наличию одного мягкого КД удается 
выявить у 41,3 % обследованных, что свидетель-
ствует о низкой специфичности такого подхода. 
У трети обследованных выполнялось превышение 
порога отношения верхнего сегмента тела к ниж-
нему, в два раза реже встречалось превышение от-
ношения размаха рук к росту. Использование бо-
лее жестких пороговых значений для КД, согласно 
Гентским рекомендациям (2010), позволяет выявить 
долихостеномелию только у 3 % обследованных, 
при этом опять же значительно чаще выполняется 
превышение порогового соотношения верхнего сег-
мента тела к нижнему.

Гендерный анализ распространенности отдель-
ных КД и их сочетания в зависимости от избранно-
го порога диагностики представлен в таблице 4.

Как видно из таблицы, все КД значимо чаще пре-
вышают пороговые значения у лиц мужского пола. 

Таблица 2
Гендерные особенности распространенности астенического типа конституции и костных признаков дизэмбриогенеза 
у практически здоровых лиц молодого возраста

Признак
Юноши 330 — 100 % Девушки 637 — 100 % Достоверность  

различийабс. число % абс. число %
АТК 184 55,8 265 41,6 0,00001
ДГК (КДГК + ВДГК) 75 22,7 62 9,7 0,00001
КДГК 12 3,6 7 1,1 0,007
ВДГК 62 18,8 56 8,8 0,00001
СДП 214 64,8 394 61,9 0,37
Арковидное небо 129 39,1 180 28,3 0,0001
Лицевые дизморфии: 141 42,7 227 35,6 0,0007
• нарушения прикуса 78 23,6 159 25,0 0,63
• неправильный рост зубов 118 35,8 119 18,7 0,00001
Арахнодактилия (один из симптомов) 156 47,3 270 42,4 0,14
Арахнодактилия (оба симптома) 78 23,6 120 18,8 0,07
Симптом запястья 136 41,2 226 35,5 0,08
Симптом большого пальца 95 28,8 164 25,7 0,30
Плоскостопие 108 32,7 192 30,1 0,40
Вальгусная деформация стопы 23 7,0 37 5,8 0,46
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Использование алгоритма РКО позволяет выявить 
ДСМ более чем у половины юношей и у трети де-
вушек. Согласно Гентской нозологии, оба КД одно-
временно выявляли лишь в единичных случаях, при 
этом опять же значительно чаще превышал поро-
говые значения признак —  соотношение верхнего 
сегмента тела к нижнему. Крайне низкая чувстви-
тельность ДСМ, оцененной согласно Гентским кри-
териям, не позволяет использовать эти пороговые 
значения при обследовании практически здоровых 
лиц молодого возраста в таком виде. Однако можно 
ожидать, что использование более жестких поро-
говых значений для отдельных коэффициентов без 
обязательного указания об их одновременном вы-
полнении будет более тесно кореллировать с кост-
ными стигмами дизэмбриогенеза.

Полученные нами существенные различия в рас-
пространенности большинства костных признаков 
наводят на мысль о необходимости уточнения под-
ходов к диагностике МВ и разработке алгоритма, 

учитывающего не только число, но и специфич-
ность признаков.

Далее нами была определена распространен-
ность МВ среди практически здоровых лиц моло-
дого возраста. Оказалось, что порог в четыре лю-
бых КП преодолевает почти половина юношей 
и четверть девушек. Таким образом, использование 
формального подхода, изложенного в рекоменда-
циях РКО, с одной стороны, не учитывает специ-
фичности и гендерных особенностей отдельных 
признаков, а с другой —  приводит к существенной 
гипердиагностике этого диспластического феноти-
па у лиц молодого возраста. Учитывая указанные 
недостатки, мы предложили иной алгоритм диа-
гностики МВ. К группе МВ мы предлагаем отно-
сить лиц, имеющих не менее четырех костных при-
знаков, среди которых обязательно сочетание АРД 
и ДСМ, оцененных согласно рекомендациям РКО 
(хотя бы один из коэффициентов долихостеномелии 
и по крайней мере один симптом арахнодактилии), 

Коэффициенты долихостеномелии
Всего обследовано 562 — 100 %

абс. число %
Рекомендации РКО (2012)

РР : Р > 1,03 83 14,8
В : Н < 0,89 196 34,9
Один из двух КД 232 41,3

Гентские критерии (2010)
РР : Р > 1,05 26 4,6
В : Н < 0,86 120 21,4
Один из двух КД 129 23,0
Оба КД 17 3,0

Таблица 3
Встречаемость диагностически значимых коэффициентов долихостеномелии среди практически здоровых лиц молодого 
возраста

Таблица 4
Гендерные различия распространенности коэффициентов долихостеномелии среди практически здоровых лиц молодого 
возраста

Признак
Юноши 142 — 100 % Девушки 420 — 100 % Достоверность  

различийабс. число % абс. число %
Рекомендации РКО (2012)

РР : Р > 1,03 36 25,4 47 11,2 0,00001
В : Н < 0,89 71 50,0 125 29,8 0,00001
Один из КД 83 58,5 149 35,5 0,00001

Гентские критерии (2010)
РР : Р > 1,05 14 9,9 12 2,9 0,0007
В : Н < 0,86 48 34,3 72 17,1 0,00001
Один из КД 53 37,6 76 18,1 0,00001

Оба КД 9 6,4 7 1,7 0,004
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и не менее двух признаков для юношей и не менее 
одного признака для девушек из следующего переч-
ня: деформации грудной клетки (килевидная и во-
ронкообразная), арковидное небо, долихостеноме-
лия, оцененная согласно Гентским критериям. При 
использовании такого алгоритма МВ выявляется 
у 16 % юношей и 9 % девушек, различия достовер-
ны (табл. 5).

Далее мы оценили распространенность кож-
ных и суставных признаков дизэмбриогенеза у лиц 
с МВ, диагностированной согласно предложенному 
нами алгоритму (табл. 6). Оказалось, что для лиц 
с МВ характерно более частое выявление кожных 
признаков дизэмбриогенеза: повышенной растя-
жимости кожи (ПРК) (безболезненное оттягивание 
кожи над латеральным краем ключицы на 2 см и бо-
лее), кожных атрофических стрий, атрофических 
рубцов, варикозного расширения вен нижних конеч-
ностей и прямой кишки (геморрой). Значимо выше 
у лиц с МВ среднее количество кожных признаков 
и признаков вовлечения кожной системы (3 и более 
кожных признака). Гипермобильность суставов, 
оцененная по шкале Beington (4 и более баллов), бо-
лее чем в два раза чаще определяется у лиц с МВ.

Далее была оценена распространенность ДСТ, ди-
агностированной согласно рекомендациям РНМОТ. 
Напомним, что диагностика ДСТ согласно этому 

алгоритму требует выявления деформации грудной 
клетки и/или сколиотической деформации позвоноч-
ника у лица с астеническим типом конституции. Рас-
пространенность ДСТ у практически здоровых лиц 
молодого возраста составила 34 %. Очевидно, что 
бóльшая часть обследованных, оказавшихся в группе 
лиц с ДСТ, имела сочетание АТК со сколиотической 
деформацией позвоночника. При проведении ген-
дерного анализа было показано, что у лиц мужского 
пола распространенность ДСТ оказалась достоверно 
более высокой. ДСТ у юношей выявлялась в 41 %, 
а у девушек в 32 % случаев (р < 0,05).

Анализ встречаемости кожных признаков и ги-
пермобильности суставов у лиц с ДСТ (РНМОТ, 
2016) показал, что для лиц с ДСТ характерна боль-
шая распространенность некоторых кожных при-
знаков (повышенная растяжимость кожи и тонкая 
кожа). В два раза чаще у девушек с ДСТ определено 
вовлечение кожной системы (3 и более кожных при-
знака). Однако кожные атрофические стрии —  один 
из наиболее важных признаков, входящих в шкалу 
оценки системного вовлечения соединительной тка-
ни, выявлялись с одинаковой частотой у лиц с ДСТ 
и контрольной группой (табл. 7).

Далее нами была оценена распространенность 
МАС у юношей с МВ, оцененной согласно наше-
му алгоритму. Группу контроля составили юно-

Критерии диагностики
Юноши 142 — 100 % Девушки 420 — 100 % Достоверность  

различийабс. число % абс. число %

4 и более любых КП  
(МВ согласно рекомендациям РКО) 66 46,5 97 23,0 0,00001

МВ (уточненные критерии) 23 16,2 38 9,0 0,01

Таблица 5
Распространенность марфаноидной внешности среди практически здоровых лиц молодого возраста в зависимости от 
избранного диагностического порога

Таблица 6
Распространенность кожных признаков и гипермобильности суставов у юношей с марфаноидной внешностью

Признак
МВ 25 — 100 % Контроль (0–2 КП)

42 — 100 % Достоверность  
различий

абс. число % абс. число %
Повышенная растяжимость кожи 15 60,0 8 19,5 0,001
Атрофические стрии 8 32,0 1 2,4 0,001
Атрофические рубцы 8 32,0 1 2,4 0,001
Варикозное расширение вен 5 20,0 3 7,1 0,12
Среднее кол-во кожных признаков 1,7 ± 1,1 0,4 ± 0,8 0,00001
Вовлеченность кожной системы 6 24,0 1 2,4 0,007
Среднее кол-во баллов по Beington 2,7 ± 1,8 1,7 ± 1,7 0,02
Гипермобильность суставов  
(≥ 4 баллов по Beington’у) 8 32,0 6 14,3 0,09
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ши с единичными костными признаками (не более 
двух). Для лиц с МВ характерно более частое вы-
явление таких МАС, как пролапс трикуспидального 
клапана (ПТК), асимметрия трехстворчатого аор-
тального клапана (АТАК), повышенная трабекуляр-
ность левого желудочка (ПТЛЖ), значимые ложные 
хорды левого желудочка (ЛХЛЖ), к которым мы 
отнесли хорды срединной, срединно-базальной ло-

кализации, а также множественные ложные хорды. 
Значимо выше у лиц с МВ оказалось и среднее ко-
личество МАС (табл. 8).

Аналогичный анализ был проведен в группе лиц 
мужского пола с ДСТ, диагностированной по реко-
мендациям РНМОТ (табл. 9).

Как видно из представленной таблицы, при ис-
пользовании алгоритма диагностики ДСТ, согласно 

Признак
ДСТ 134 — 100 % Без ДСТ 286 — 100 % Достоверность  

различийабс. число % абс. число %
Повышенная растяжимость кожи 20 14,9 17 5,9 0,009
Тонкая кожа 13 9,7 12 4,2 0,05
Бархатистая кожа 3 2,2 2 0,7 0,26
Атрофические стрии 41 30,6 85 29,7 0,86
Атрофические рубцы 11 8,2 12 4,2 0,13
Варикозное расширение вен 12 9,0 38 13,3 0,17
Среднее кол-во кожных признаков 0,88 ± 1,0 0,4 ± 0,8 0,01
Вовлеченность кожной системы 9 6,7 8 2,8 0,05
Среднее кол-во баллов по Beington 3,84 ± 2,5 3,42 ± 2,4 0,12
Гипермобильность суставов  
(≥ 4 баллов по Beington) 77 57,5 133 46,5 0,03

Таблица 7
Распространенность кожно-мышечных признаков и гипермобильности суставов у девушек с долихостеномелией (ре-
комендации РНМОТ, 2016)

Таблица 8
Распространенность малых аномалий сердца у юношей с марфаноидной внешностью

Таблица 9
Распространенность малых аномалий сердца у юношей с долихостеномелией (согласно алгоритму РНМОТ)

МАС
МВ 20 — 100 % Контроль (0–2 КП)

27 — 100 % Достоверность  
различий

абс. число % абс. число %
АМПП 3 15,0 1 3,7 0,17
ПТК 8 40,0 2 7,4 0,009
АТАК 6 30,0 2 7,4 0,04
ПТЛЖ 9 45,0 3 11,1 0,01
ЛХЛЖ 18 90 21 77,8 0,27
ЛХЛЖ знач. 14 77,8 13 48,1 0,04
Среднее кол-во МАС 2,1 ± 1,4 0,9 ± 0,7 0,0004

МАС
ДСТ 29 — 100 % Контроль 34 — 100 % Достоверность  

различийабс. число % абс. число %
АМПП 5 17,2 2 5,9 0,17
ПТК 6 20,1 5 15,2 0,58
АТАК 5 17,2 4 12,1 0,58
ПТЛЖ 6 20,7 6 17,6 0,77
ЛХЛЖ 23 82,1 28 82,4 0,98
Среднее кол-во МАС 1,2 ± 0,8 1,1 ± 0,7 0,6
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рекомендациям РНМОТ, существенных различий 
в распространенности МАС в сформированных 
группах выявлено не было. Такие МАС, как про-
лапс трикуспидального клапана (ПТК), асимметрия 
трехстворчатого аортального клапана, повышенная 
трабекулярность (ПТЛЖ) и ложные хорды (ЛХЛЖ) 
левого желудочка, добавочные папиллярные мыш-
цы (ДПМ), встречались с одинаковой частотой у лиц 
с ДСТ и в группе контроля. Среднее количество 
МАС также оказалось практически одинаковым.

Далее были оценены морфометрические харак-
теристики сердца у лиц с МВ, диагностированной 
согласно описанным выше критериям (табл. 10).

На первый взгляд полученные нами данные 
о равном диаметре восходящей аорты у лиц с МВ 
и группы контроля могут вступать в противоречие 
с литературными данными о сравнительно большем 
диаметре восходящей аорты у лиц с синдромом 
Марфана и родственным ему ННСТ. Однако нам 
представляется, что для выявления тенденций к рас-
ширению аорты у практически здоровых лиц моло-
дого возраста важнее использовать не абсолютные 
значения диаметра аорты, а коэффициент —  соот-
ношение диаметра восходящей аорты (вАо) к диа-
метру аорты (Ао) на уровне синусов Вальсальвы. 
Как видно из таблицы, это соотношение достовер-
но выше у девушек с МВ. Также лицам с МВ свой-
ственны большие значения толщины межжелудоч-

ковой перегородки (МЖП) и задней стенки (ЗС) 
левого желудочка и связанные с этим большая масса 
миокарда (ММ) и индекс массы миокарда (ИММ). 
Это может быть объяснено склонностью пациентов 
с МВ к гиперсимпатикотонии и развитием так назы-
ваемого диспластического ремоделирования сердца 
(см. табл. 10). Следует отметить, что аналогичные 
особенности сердца были выявлены и в группе лиц 
мужского пола.

Подобный анализ был проведен у лиц с ДСТ, ди-
агностированной согласно рекомендациям РНМОТ 
(2016). Выявить особенности морфометрических 
показателей сердца у лиц, сгруппированных таким 
образом, нам не удалось (табл. 11).

Таким образом, получены данные, которые мож-
но трактовать как свидетельство преобладания сим-
патического отдела вегетативной нервной системы 
в регуляции сердечной деятельности. Обычно ги-
персимпатикотонию оценивают по снижению по-
казателей вариабельности сердечного ритма (ВСР) 
и склонности его к стабилизации на фоне относи-
тельной тахикардии. Для выявления признаков ги-
персимпатикотонии в группе лиц с МВ и ДСТ были 
оценены временные и спектральные характери-
стики сердечного ритма. Результаты представлены 
в таблице 12.

Как видно из таблицы, лицам с МВ свойственны 
более низкие значения показателя pNN50, харак-

Показатель МВ
(n = 18)

Контроль
(n = 61)

Достоверность  
различий

Ао 24,5 ± 3,7 27,0 ± 3,1 0,005
вАо 25,0 ± 3,3 24,0 ± 2,9 0,22
вАо/Ао 1,04 ± 0,16 0,91 ± 0,11 0,0002
МЖП 8,6 ± 1,2 8,2 ± 1,0 0,15
ЗС 8,2 ± 1,2 7,5 ± 1,1 0,02
ММ 140,8 ± 29,1 119,8 ± 28,9 0,008
ИММ 79,4 ± 12,7 70,9 ± 14,2 0,02

Таблица 10
Эхокардиографические показатели у лиц женского пола с марфаноидной внешностью

Таблица 11
Эхокардиографические показатели у лиц женского пола с долихостеномелией (РНМОТ, 2016)

Показатель ДСТ
(n = 72)

Без ДСТ
(n = 93)

Достоверность  
различий

Аорта, син. Вальс., мм 26,5 ± 3,5 26,2 ± 3,2 н/д

Восходящая аорта, мм 24,3 ± 2,9 23,9 ± 2,7 н/д

МЖП, мм 8,4 ± 1,1 8,3 ± 1,1 н/д
ЗС, мм 7,8 ± 1,1 7,6 ± 1,2 н/д
ММ, г 131,5 ± 40,0 126,0 ± 35,7 н/д
ИММ, г/м2 76,2 ± 17,8 73,0 ± 15,9 н/д
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теризующего выраженность синусовой аритмии, 
а также снижение мощности всех спектральных по-
казателей сердечного ритма (VLF, LF, HF). Таким 
образом, речь идет о существенной стабилизации 
сердечного ритма у лиц основной группы. Эти из-
менения ВСР сопровождаются повышением уровня 
SDNN в ночное время, что говорит о большем раз-
бросе значений ЧСС у юношей с МВ.

Описанные выше особенности сердечного ритма 
сопровождаются повышением средней дневной ЧСС 
у лиц с МВ. Также для юношей основной группы ха-

рактерно повышение циркадного индекса (ЦИ) —  от-
ношение средней дневной ЧСС к средней ночной. 
Превышение ЦИ более 145 % выявлено у 2/3 лиц с МВ 
и менее чем у половины лиц контрольной группы.

При проведении аналогичного анализа в группе 
юношей с ДСТ, диагностированной по алгоритму 
РНМОТ, выявить достоверных изменений показате-
лей ВСР не удалось (табл. 13).

Снижение ВСР наравне с удлинением интерва-
ла QT принято рассматривать в качестве признаков 
электрической нестабильности миокарда (ЭНМ). 

Показатель МВ
(n = 28)

Контроль
(n = 19)

Достоверность  
различий

SDNN общ. 201 ± 41 178 ± 31 0,05
SDNN дн. 134 ± 27 130 ± 26 н/д
SDNN ночн. 146 ± 41 124 ± 38 0,06
pNN50 общ. 18 ± 9 35 ± 29 0,005
pNN50 дн. 11 ± 7 30 ± 31 0,003
pNN50 ночн. 39 ± 17 52 ± 24 0,03
VLF общ. 3243 ± 1025 4106 ± 1331 0,01
VLF дн. 2365 ± 768 3319 ± 1387 0,001
VLF ночн. 5269 ± 2093 5913 ± 2007 н/д
LF общ. 1715 ± 678 2666 ± 1196 0,001
LF дн. 1382 ± 583 2390 ± 1181 0,0003
LF ночн. 2460 ± 1207 3153 ± 1515 0,08
HF общ. 743 ± 408 1019 ± 544 0,05
HF дн. 429 ± 275 642 ± 389 0,03
HF ночн. 1509 ± 1056 1598 ± 742 н/д
ЧСС дн. ср., мин-1 88,8 ± 7,5 81,5 ± 5,9 0,0009
ЧСС ночн. ср., мин-1 59,1 ± 5,4 60,3 ± 3,8 н/д
ЦИ, % 150,3 ± 14,2 141,2 ± 10,3 0,02
ЦИ > 145 % 18 67,8 7 41,2 0,07

Таблица 12
Показатели вариабельности сердечного ритма и динамика ЧСС у юношей с марфаноидной внешностью

Таблица 13
Показатели вариабельности сердечного ритма и динамика ЧСС у юношей с долихостеномелией (РНМОТ, 2016)

Показатель ДСТ
(n = 85)

Без ДСТ
(n = 45)

Достоверность  
различий

SDNN ср. 193 ± 41 184 ± 41 н/д
pNN50 ср. 27 ± 24 22 ± 23 н/д
VLF ср. 4001 ± 2099 4319 ± 2879 н/д
LF ср. 2219 ± 1279 2262 ± 1260 н/д
HF ср. 950 ± 691 898 ± 713 н/д
ЧСС дн. ср., мин-1 84,9 ± 8,5 87,1 ± 9,5 н/д
ЧСС ночн. ср., мин-1 58,8 ± 9,3 60,7 ± 8,3 н/д
ЦИ, % 143,6 ± 14,5 144,3 ± 14,1 н/д
ЦИ > 145 % 38 44,7 18 40,0 н/д
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ЭНМ расценивается как предиктор развития жизне-
угрожающих аритмий и аритмической смерти. Абсо-
лютное большинство работ по этой тематике рассма-
тривают параметры ЭНМ у лиц старших возрастных 
групп с органическими заболеваниями сердца, в пер-
вую очередь —  ишемической болезнью сердца. 
Между тем в последнее время стали появляться 
работы, показывающие актуальность оценки ЭНМ 
у лиц с ННСТ, в частности пролапсом митрально-
го клапана [8]. Мы определили продолжительность 
интервала QT в течение суток у юношей с МВ. Для 
нивелирования влияния значений ЧСС мы оценива-
ли только корригированные значения этого показате-
ля. Оказалось, что средние значения QTc достоверно 
выше у лиц с МВ, а у пятой части юношей основной 
группы в отдельные периоды времени наблюдалось 
превышение значения QTc > 480 мс, чего не было 
среди лиц контрольной группы (табл. 14).

Аналогичный анализ был проведен нами в груп-
пе лиц мужского пола с ДСТ, диагностированной 
по РНМОТ. Следует отметить, что для лиц с ДСТ 
характерны относительно большие значения макси-
мального QTc, однако порог в 480 мс преодолевает 
одинаковая доля юношей как основной, так и услов-
но контрольной группы (табл. 15).

ЗаК лючение
Анализ алгоритма диагностики ННСТ согласно 

рекомендациям РНМОТ, предлагающим относить 
лиц молодого возраста к группе ДСТ, диагности-
рованной на основании выявления деформаций 
грудной клетки или сколиоза позвоночника у паци-
ента с астеническим типом конституции, показал, 
что такой алгоритм не может рекомендоваться для 

практического применения. Уязвимость его связана 
с тем, что не учитываются наиболее специфичные 
костные признаки, такие как арахнодактилия, до-
лихостеномелия, арковидное небо, не оцениваются 
вовсе другие внешние признаки дизэмбриогене-
за —  кожные, суставные. Кроме того, рекомендации 
РНМОТ не учитывают гендерные особенности рас-
пространенности признаков, участвующих в алго-
ритме диагностики ДСТ.

При попытке оценки структурных особенностей 
сердца у лиц с ДСТ выявить достоверного преоб-
ладания у таких обследованных малых аномалий 
сердца нам не удалось. Не выявлено также морфо-
метрических особенностей сердца у таких пациен-
тов. Показатели вариабельности сердечного ритма 
не различаются у юношей с ДСТ и лиц без призна-
ков ДСТ.

Таким образом, при всей внешней привлека-
тельности и простоте диагностики ДСТ согласно 
рекомендациям РНМОТ мы считаем предложение 
о выделении ДСТ на основании такого алгоритма 
малопродуктивным. Кроме того, сам термин «дис-
плазия соединительной ткани», на котором наста-
ивают авторы рекомендаций РНМОТ, по нашему 
мнению, не может быть рекомендован для исполь-
зования на практике, поскольку не отражает сути 
патологических изменений соединительной ткани.

Иной подход был предложен комитетом экспертов 
РКО (2013). Согласно ему предложено выделять дис-
пластические фенотипы, одним из которых является 
марфаноидная внешность. Однако существующий 
протокол выявления МВ не учитывает специфично-
сти и гендерных особенностей распространенности 
отдельных костных признаков. Нами предложены 

Таблица 14
Значения корригированного интервала QT у юношей с марфаноидной внешностью

Таблица 15
Значения корригированного интервала QT у юношей с долихостеномелией (РНМОТ, 2016)

Показатель МВ
(n = 28)

Контроль
(n = 19)

Достоверность  
различий

QTc все 402,7 ± 14,1 390,5 ± 11,2 0,01
QTc минимальный 349,9 ± 16,6 340,3 ± 18,2 0,06
QTc максимальный 459,8 ± 21,0 447,5 ± 10,5 0,02
QTc > 480 мс 6 21,4 0 0 0,03

Показатель ДСТ
(n = 85)

Без ДСТ
(n = 45)

Достоверность  
различий

QTc все 398,6 ± 14,6 397,9 ± 16,4 0,80
QTc мин. 345,5 ± 21,7 345,1 ± 22,6 0,92
QTc макс. 456,8 ± 16,8 449,6 ± 18,4 0,02
QTc > 480 мс 6 7,1 3 6,7 0,93
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уточненные критерии диагностики МВ, учитываю-
щие эти недостатки. При использовании такого уточ-
ненного подхода удается выявить морфоструктурные 
особенности сердца —  преобладание у лиц с МВ 
малых аномалий сердца, ассоциированных с ННСТ 
(клинически значимые ложные хорды левого же-
лудочка, аневризма межпредсердной перегородки, 
пролабирование створок трикуспидального клапана, 
асимметрия аортальных полулуний).

Лицам с МВ свойственно повышение тонуса 
симпатического отдела вегетативной нервной си-
стемы. Это подтверждается склонностью таких па-
циентов к тахикардии в дневные часы, повышением 
циркадного индекса, повышением величины раз-
броса продолжительности интервалов RR в течение 
суток (показатель SDNN). В то же время выявлено 
существенное снижение волновой структуры сер-
дечного ритма, что свидетельствует об ослаблении 
вегетативных влияний на сердечный ритм, разви-
тие его относительной денервации. Гиперсимпати-
котония в виде увеличения ЧСС приводит к боль-
шей гемодинамической нагрузке на миокард, и, как 
следствие, к утолщению стенок левого желудочка 
и увеличению массы миокарда. Развитием относи-
тельной гипертрофии миокарда можно объяснить 
удлинение интервала QT (электрической систолы).

Снижение спектральных параметров ВСР 
и уменьшение выраженности синусовой аритмии 
наравне с удлинением интервала QT может рассма-
триваться как прогностически неблагоприятный 
признак электрической нестабильности миокарда.

ВыВоды
1. Сравнение классификаций ННСТ указывает 

на несомненные преимущества рекомендаций 
Российского кардиологического общества, по-
зволяющих выделять основные наследственные 
синдромы и диспластические фенотипы.

2. Костные признаки дизэмбриогенеза весьма рас-
пространены среди практически здоровых лиц 
молодого возраста и преимущественно выявля-
ются у лиц мужского пола.

3. Для диагностики марфаноидной внешности 
следует использовать предложенный нами ал-
горитм, позволяющий выявить этот фенотип 
у 16 % юношей и 9 % девушек.

4. Для лиц с марфаноидной внешностью характер-
но более частое выявление значимых малых ано-
малий сердца (пролапсы клапанов, асимметрия 
аортальных полулуний, аневризма межпредсерд-
ной перегородки).

5. В группе лиц с марфаноидной внешностью отмеча-
ется относительное расширение восходящей аорты 
и увеличение толщины миокарда левого желудочка.

6. Для юношей с марфаноидной внешностью ха-
рактерно значительное снижение вариабель-
ности сердечного ритма, а также существенное 
удлинение электрической систолы, что может 
расцениваться как проявление электрической не-
стабильности миокарда.
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