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РЕЗЮМЕ. Введение. Одним из наиболее значимых факторов, влияющих на прогноз жизни пациентов 
при недифференцированной дисплазии соединительной ткани, являются нарушения сердечного ритма 
и проводимости. Цель исследования. Из учить особенности нарушений ритма сердца у детей с недиф-
ференцированной дисплазией соединительной ткани, имеющих деформации позвоночника и грудной 
клетки и пролапс митрального клапана. Материалы и методы исследования. Обследовано 126�детей в 
возрасте 7–17 лет с нед ифференцированной дисплазией соединительной ткани. У всех пациентов, со-
гласно критериям включения, наблюдалось наличие пролапса митрального клапана. Деформация по-
звоночника диагностирована у 82 (65,1%) детей, деформация грудной клетки�— у 64 (50,8%), астеническая 
форма грудной клетки�— у 29 (23,0%) обследуемых. Все пациенты были разделены на две группы: основную 
составили 85 детей с дефор мациями позвоночника и грудной клетки, группу сравнения�— 41 ребенок без 
деформ аций. Результаты. Нарушения сердечного ритма диагностированы у 104 (82,5%) пациентов с недифф  е-
ренцированной дисплазией соединительной ткани. В основной группе аритмии имели 83 (97,6%) ребенка, а в 
группе сравнения статистически значимо (р <0,05) меньшее количество пациентов�— 21 (51,2%). Номотопные 
нарушения ритма сердца зарегистрированы у 101 (80,2%) ребенка с недифференцированной дисплазией 
соединительной ткани. В структуре гетеротопных нарушений ритма преобладали аритмии в виде экстраси-
столии�— 104 (82,5%) пациента. Прогностически значимые нарушения ритма сердца зарегистрированы у 26 
(20,6%) детей. При этом  они статистически значимо (р <0,05) чаще встречались у детей основной группы. Так, 
желудочковые экстрасистолы III градации определялись у 10 (11,8%) пациентов основной группы и у 1�(2,4%) 
ребенка группы сравнения; частые суправентрикулярные экстрасистолы — у 12 (14,1%) и 2 (4,8%) детей соот-
ветственно; суправентрикулярная пароксизмальная тахикардия зарегистрирована у 1 (1,2%) ребенка с дефор-
мациями позвоночника и грудной клетки. Выводы. Нарушения ритма сердца выявлены у большинства детей 
с недифференцированной дисплазией соединительной ткани, имеющих пролапс митрального клапана. 
Пациенты с недифференцированной дисплазией соединительной ткани, имеющие деформации позвоночника 
и грудной клетки и пролапс митрального клапана, представляют группу риска по развитию прогностически 
значимых аритмий. 

КЛЮЧЕВЫЕ СЛОВА: недифференцированная дисплазия соединительной ткани, дети, деформации позво-
ночника и грудной клетки, пролапс митрального клапана, нарушения р итма сердца
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ABSTRACT. Introduction. One of the most significant factors affecting the prognosis of patients with 
undifferentiated connective tissue dysplasia is cardiac arrhythmia and conduction disorders. The aim�— to study 
the features of cardiac arrhythmias in children with undifferentiated connective tissue dysplasia and deformities 
of the spine and chest and mitral valve prolapse. Materials and methods. 126 children aged 7–17 years with 
undifferentiated connective tissue dysplasia were examined. According to the inclusion criteria, all patients had 
mitral valve  prolapse. Spinal deformity was diagnosed in 82 (65.1%) children, chest deformity in 64 (50.8%), 
asthenic chest shape and a “drip” heart in 29 (23.0%). All children were divided into two groups: the main group 
consisted of 85 patients with spinal and thoracic deformities, and the comparison group included 41 patients 
without deformities. Results. Cardiac arrhythmias were diagnosed in 104 (82.5%) patients with undifferentiated 
connective tissue dysplasia. In the main group, 83 (97.6%) children had arrhythmias, and in the comparison group, 
a signifi cantly (p 0.05) smaller number of patients�— 21 (51.2%). Nomotopic cardiac arrhythmias were reported 
in 101 (80.2%) children with undifferentiated connective tissue dysplasia. In the structure of heterotopic rhythm 
disorders, arrhythmias in the form of extrasystoles prevailed in 104 (82.5%) patients. Prognostically signifi cant 
cardiac arrhythmias were registered in 26 (20.6%) children. At�the same time, they were statistically signifi cantly 
(p <0.05) more common in children of the main group. Thus, grade III ventricular extrasystoles were detected in 
10 (11.8%) patients of the main group and in 1 (2.4%) child of the comparison group; frequent supraventricular 
extrasystoles in 12 (14.1%) and 2 (4.8%) children, respectively. Conclusions. Cardiac arrhythmias were detected 
in the majority of children with undifferentiated connective tissue dysplasia and mitral valve p rolapse. Patients 
with undifferentiated connective tissue dysplasia, with mitral valve prolapse and spinal and tho racic deformities, 
are at risk of developing prognostically signifi cant arrhythmias. 

KEYWORDS: undifferentiated connective tissue dysplasia, children, spinal and thoracic deformities, mitral valve 
prolapse, cardiac arrhythmias
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ВВЕДЕНИЕ

Дисплазия соединительной ткани (ДСТ)� — ге-
нетически детерминированное состояние, харак-
теризующееся дефектами волокнистых структур и 
основного вещества соединительной ткани. Выде-
ляют наследственные нарушения соединительной 
ткани (дифференцированная дисплазия соеди ни-
тельной ткани, синдромные или моногенные фор-
мы ДСТ) и собственно дисплазию соединительной 
ткани (дисплазия соединительной ткани, недиффе-
ренцированные или несиндромные формы ДСТ) [1]. 
В настоящее время для обозначения несиндромных 
форм ДСТ используется термин «недифференциро-
ванные дисплазии соединительной ткани» (НДСТ), 
под которыми понимают генетически детерминиро-
ванные состояния, характеризующиеся дефектами 
волокнистых структур и основного вещества соеди-
нительной ткани, приводящие к нарушению формо-
образования органов и систем, имеющие прогреди-
ентное течение, которые определяют особенности 
ассоциированной патологии, фармакокинетики и 
фармакодинамики лекарственных средств [2, 3]. 
Одним из наиболее значимых факторов в плане 
прогноза для жизни пациентов при НДСТ являются 
нарушения сердечного ритма и проводимости [4, 5].

Аритмии , согласно данным клинических иссле-
дований, регистрируют у 31,7–91,0% пациентов с 
ДСТ [3, 4]. Нарушения ритма сердца и проводимо-
сти обычно проявляются с 5–6-летнего возраста 
ребенка, максимально прогрессируют в подрост-
ковый период, нарастая по частоте параллельно 
формированию метаболической кардиомиопатии, 
пролапсов клапанов и повышению давления по 
малому кругу кровообращения [5, 6].

Причины нарушения сердечного ритма у паци-
ентов с НДСТ разделяют на кардиальные и экс-
тракардиальные. Источником нарушения ритма 
сердца может быть очаг измененного метаболизма 
в миокарде, который всегда присутствует при нару-
шении структуры и функции соединительной ткани. 
В основе функциональной метаболической кардио-
миопатии лежит изменение коллоидно-химических 
процессов, имеющих исходную генетически де-
терминированную межтканевую асимметрию, что 
способствует асинхронной электрической актив-
ности. НДСТ создает условия для формирования 
особенностей автоматической активности синусо-
вого узла, иннервации и зон асинхронной деполя-
ризации. Не исключена роль активации предсерд-
ных латентных очагов автоматизма вследствие 
различия реполяризации волокон миокарда и 

нарушения электрической гомогенности предсер-
дий. Причиной нарушения сердечного ритма при 
НДСТ также может служить пролапс митрального 
клапана (ПМК). Возникновение аритмий при этом 
обуслов лено сильным натяжением митральных 
створок, содержащих мышечные волокна, способ-
ные к диастолической деполяризации с формиро-
ванием биоэлектрической нестабильности миокар-
да. Возникновению электрической нестабильности 
также способствует длительно существующая ги-
перфункция симпатического отдела вегетативной 
нервной системы [7, 8]. В появлении аритмий при 
НДСТ также имеет значение изменение геометрии 
камер сердца. Структурно-функциональное ремо-
делирование сердца при НДСТ является интеграль-
ным электрогенетическим субстратом формирова-
ния нарушений сердечного ритма и проводимости. 
Установлено, что у детей с аритмическим синдро-
мом на фоне НДСТ наблюдается раннее ремодели-
рование миокарда [1, 9, 10]. 

Большой вклад в формирование аритмий вносят 
также деформации грудной клетки и позвоночни-
ка, которые являются одними из наиболее частых 
внешних фенотипических проявлений НДСТ [11–
13]. Патология позвоночного столба проявляется 
сколиозом, кифозом, а также комбинированными 
изменениями. Диспластикозависимые изменения 
грудной клетки могут быть в виде астенической 
формы и деформаций (килевидной, воронкообраз-
ной). Первые проявления деформаций грудной 
клетки выявляются в 5–6-летнем возрасте, в даль-
нейшем они прогрессируют, окончательно формиру-
ясь к 10–12 годам. В этом же возрасте появляются 
корригированные изменения позвоночника. В даль-
нейшем позвоночные деформации прогрессируют 
и становятся фиксированными. Такие сложные со-
четания изменений позвоночника и грудной клетки 
приводят к изменению хода ребер, высоты стояния 
диафрагмы с ограничением ее экскурсии, уменьша-
ют объем грудной клетки, оказывают механическое 
воздействие на внутригрудные органы, нарушают 
нормальные соотношения между сердцем и грудной 
клеткой. Эти процессы определяют характер ремо-
делирования сердечно-сосудистой системы [5, 6].

ЦЕЛЬ ИССЛЕДОВАНИЯ

Цель исследования�— изучить особеннос ти на-
рушений ритма сердца у детей с недифференциро-
ванной дисплазией соединительной ткани, имею-
щих деформации позвоночника и грудной клетки 
(ДПГК) и ПМК.
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МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ ИССЛЕДОВАНИЯ

Обследовано 126 детей с НДСТ в возрасте 
7–17�лет: мальчиков 67 (53,2%), девочек�— 59 (46,8%). 
Согласно критериям включения в исследование, все 
пациенты имели ПМК. Пациенты с НДСТ были раз-
делены на две группы: в основную вошли 85 детей 
с ДПГК, в группу сравнения�— 41 ребенок без ДПГК.

Диагноз НДСТ был выставлен на основании внеш-
них и висцеральных фенотипических проявлений 
соединительнотканной дисплазии, а также измене-
ний содержания гидроксипролина крови и мочи�[6]. 
Диагностику пролапса митрального клапана про-
водили с применением допплеровской эхокардио-
графии [14]. Использовали ультр азвуковой сканер 
Sono ACE 6000 СМГ фирмы Medison. Эхокардиогра-
фия проводилась в одномерном (М) и двухмерном 
(В) режимах. Степень выраженности митральной 
регургитации определяли по данным цветного до п-
плерэхокардиографического исследования. 

Для оценки деформаций позвоночного столба ис-
пользовали результаты оценки ортопедического стату-
са и качественно-количественные данные рентгеноло-
гического исследования позвоночника пациента [15].

Для проведения сут очного мониторирования 
электрокардиограммы использовали трехканаль-
ную холтеровскую систему «Комплекс амбулатор-
ного кардиографического мониторинга “ДХ-АКМ-03” 
с математически-компьютерным анализом вариа-
бельности ритма сердца». Анализ электрокардио-
граммы проводили на персональном компьютере 
(ASUSTЕK INK P4IE-MX) в реальном времени. 

Для клинической оценки желудочковых экстра-
систол использовали градации по В.�Lown и M.�Wolf.

Содержание аминокислот крови и мочи для под-
тверждения НДСТ оценивали методом тонкослой-
ной хроматографии. Определяли содержание 
2 2 свободных аминокислот и их производных. 
Уровень гидроксипролина и пролина оценивали ко-
личественным методом, остальных аминокислот�— 
полуколичественным.

Всем пациентам проводили общий анализ крови, 
определение С-реактивного белка, рентгенологиче-
ское исследование органов грудной клетки, стан-
дартную электрокардиографию. 

Физическое развитие оценивали по параметрам 
роста, массы тела, окружности грудной клетки. Для 
оценки показателей физического развития использо-
вали таблицы центильных величин. 

Статистическая значимость отличий при срав-
нении полученных средних качественных показа-
телей оценивалась при помощи критерия χ2 с уче-

том поправки Йейтса. Различия между выборками 
признавали достоверными при уровне значимости 
ошибки р <0,05. 

РЕЗУЛЬТАТЫ И ИХ ОБСУЖДЕНИЕ

ПМК I степени диагностирован у 80 (94,1%) де-
тей основной группы и у 40 (97,6%) обследованных 
группы ср авнения, II степени�— у 5 (5,9%) и 1 (2,4%) 
пациентов соответственно. Митральную регургита-
цию и мели 37 (43,5%) пациентов основной группы 
и 10 (24,4%) группы сравнения. При этом регургита-
ция І степени установлена у 30 (35,3%) детей с ДПГК 
и 8 (19,5%) без ДПГК, ІІ степени�— у 7 (8,2%) и 2 (4,9%) 
пациентов соответственно. 

Анализ данных клинического обследования вы-
явил наличие деформации позвоночника у 82 (65,1%) 
пациентов. Сколиоз I степени диагностирован у 76 
(60,3%), II степени�— у 6 (4,8%) детей. У 17 (13,5%) па-
циентов сколиоз сочетался с кифозом. Деформацию 
грудной клетки имели 64 (50,8%) ребенка: ворон-
кообразную�— 42 (33,3%), килевидную�— 16 (12,7%), 
у� остальных пациентов вид деформации грудной 
клетки определялся сопутствующим сколиозом. 
Астеническая форма грудной клетки наблюдалась у 
29 (23,0%) пациентов. При рентгенологическом ис-
следовании органов грудной клетки у этих детей вы-
явлены уменьшение размеров сердца с преоблада-
нием продольного размера над поперечным, узость 
сердечной талии, срединное расположение, удлине-
ние сердечных дуг, кардиоторакальный индекс ме-
нее 40% («капельное», или «висячее», сердце) [8].

При оценке массы и роста пациентов с НДСТ вы-
явлено, что особенностью их физического развития 
было увеличение длины тела: 67 (53,2%) обследо-
ванных име ли рост выше среднего, а 18 (14,3%)�— 
высокий. Детей с ДПГК, имеющих рост выше 75-го 
центиля, было достоверно больше (р�<0,05) относи-
тельно пациентов без ДПГК�— 64 (75,3%) и 21 (51,2%) 
ребенок соответственно. Массо-ростовой коэф-
фициент у 85 (67,5%) пациентов с НДСТ был ниже 
40%, что свидетельствовало об относительном сни-
жении массы соответственно роста. При этом сни-
жение массо-ростового коэффициента отмечено в 
основной группе у 64 (75,3%) обследованных, что 
было статистически значимо (р <0,05) больше отно-
сительно группы сравнения�— 19 (46,3%) детей. 

Нарушения сердечного ритма диагностированы 
у 104 (82,5%) пациентов с НДСТ. При этом стати-
стически значимо (р <0,05) чаще они определялись 
в�основной группе�— у 83 (97,6%) детей относитель-
но группы сравнения�— у 21 (51,2%). 
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Номотопные нарушения ритма сердца за  реги-
стриров аны у 101 (80,2%) пациента с НДСТ. Наиболее 
частым видом номотопных нарушений сердечного 
ритма была синусовая аритмия, которая выявлена 
у 50 (39,7%) детей. Синусовая тахикардия наблюда-
лась в 42 (33,3%), синусовая брадикардия�— в 9 (7,1%) 
случаях. Номотопные аритмии зареги стрированы с 
одинаковой частотой как у пациентов с ДПГК, так 
и без ДПГК: у 70 (82,3%) и 31 (75,6%) детей соответ-
ственно. Частота синусовой ар итмии, синусовой та-
хикардии и синусовой брадикардии в обеих группах 
обследованных достоверно не отличались (р >0,05). 

В структуре гетеротопных нарушений ритма 
сердца у детей с НДСТ преобладали аритмии в виде 
экстрасистолии�— у 104 (82,5%) пациентов. Так, же-
лудочковые экстрасистолы среди пациентов основ-
ной группы регистрировались у 40 (47,1%) обследо-
ванных, а в группе сравнения�— у 12 (29,3%). Частая 
суправентрикулярная экстрасистолия имела место у 
14 (11,1%) детей с НДСТ: у 11 (12,9%) детей основной 
группы и у 3 (7,3%) обследованных группы сравнения.

Подавляющее большинство экстрасистол 
были одиночными. Спаренные экстрасистолы 
зарегистрированы у 9 (7,1%) пациентов, группо-
вые�— у�5� (3,9%), бигеминия�— у 8 (6,3%), тригеми-
ния� — у� 7� (5,6%), квадригимения� — у 1 (0,8%). Все 
спаренные и групповые экстрасистолы были супра-
вентрикулярными, бо́льшая часть аллоритмических 
(по типу бигеминии и тригеминии)� — желудочко-
выми. У 38 (44,7%) детей обнаружены правожелу-
дочковые, у 4 (4,7%)�— политопные экстрасистолы. 
У детей с ДПГК зарегистрированы все виды экстра-
систол, без ДПГК�— только одиночные и спаренные. 

При�этом 19 (22,4%) пациентов с ДПГК одновремен-
но имели несколько видов экстрасистол (табл. 1).

В структуре желудочковых экстрасистол у де-
тей с НДСТ преобладали аритмии I градации�— у 25 
(19,8%) детей: 18 (21,2%) с ДПГК и 7 (17,1%) без ДПГК. 
Желудочковые экстрасистолии II градации наблю-
дались в 16 (12,7%) случаях, в том числе у 12 (14,1%) 
пациентов основной группы и у 4 (9,8%)�— из груп-
пы сравнения, а желудочковые аритмии III градации 
регистриро вались у 10 (11,8%) и 1 (2,4%) ребенка со-
ответственно. При этом только среди пациентов с 
ДПГК имели место экстра систолы IIIв градации.

Были также проанализированы циркадные типы 
экстрасистол. Установлено, что среди детей с НДСТ 
преобладал дневной тип экстрасистолии�— в 62�(49,2%) 
случаях; ночной тип регистрировался в 20�(15,8%), сме-
шанный�— в 22 (17,5%). Данное соотношение циркад-
ных типов экстрасистол наблюдалось как у пациентов 
с ДПГК, так и без ДПГК. При этом наиболее прогности-
чески неблагоприятный смешанный тип экстрасисто-
лии зарегистрирован у 17 (20,0%) детей основной груп-
пы и 5 (12,2%) детей группы сравнения. 

На рушения ритма в детском возрасте могут но-
сить как клинически незначимый (синусовая арит-
мия), так и клинически значимый характер (супра-
вентрикулярная и желудочковая экстрасистолия, 
синоатриальная блокада, атриовентрикулярная 
блокада) [5]. Прогностически значимые нарушения 
ритма сердца зарегистрированы у 26 (20,6%) детей. 
При этом они статистически значимо (р <0,05) чаще 
встречались у детей основной группы. Так, желу-
дочковые экстрасистолы III градации определялись 
у 10 (11,8%) пациентов основной группы и у 1 (2,4%) 

Таблица 1. Частота регистрации желудочковых экстрасистол у детей с недифференцированной дисплазией 
соединительной ткани

Table 1. Frequency of registration of ventricular extrasystoles in children with undifferentiated connective tissue dysplasia

Градации желудочковых 
экстрасистолий
Gradations of ventricular 
extrasystoles

Частота регистрации желудочковых экстрасистол
Registration frequency ventricular extrasystoles

все дети с НДСТ
all children with UCTD
(n=126)

основная группа
main group
(n=85)

группа сравнения 
comparison group
(n=41)

n (%) n (%) n (%)

I 25 19,8 18 21,2 7 17,1

II 16 12,7 12 14,1 4 9,8

III 11 8,7 10 11,8 1 2,4

IIIа 5 3,9 4 4,7 1 2,4

IIIв 6 4,8 6 7,1 0 0,0

Всего
Total

52 41,2 40 47,1 12 29,3

Примечание: НДСТ — недифференцированные дисплазии соединительной ткани.
Note: UCTD — undifferentiated connective tissue dysplasia.
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ребенка группы сравнения; частые суправентри-
кулярные экстрасистолы�— у 12 (14,1%) и 2 (4,8%) 
детей соответственно. Кроме экстрасистолии из 
гетеротопных нарушений ритма у 1 (1,2%) ребенка 
с ДПГК выявлена суправентрикулярная пароксиз-
мальная тахикардия в ночное время на фоне син-
дрома Вольфа–Паркинсона–Уайта).

ЗАКЛЮЧ  ЕНИЕ

Проведенное исследование показало, что нару-
ш ения ритма сердца являются частой патологией, 
встречающейся у 82,5% детей с НДСТ, имеющих ПМК. 
В структуре аритмий преобладали гетеротопные на-
рушения сердечного ритма в виде суправентрикуляр-
ной и желудочковой экстрасистолии. У пациентов с 
ДПГК экстрасистолы в патологическом количестве, 
частая суправентрикулярная экстрасистолия, же-
лудочковая экстрасистолия III градации были заре-
гистрированы чаще относительно детей без ДПГК. 
Пациенты с НДСТ, имеющие пролапс митрального 
клапана и деформации позвоночника и грудной клет-
ки, представляют группу риска по развитию прогно-
стически значимых нарушений ритма сердца. 
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