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Резюме
Введение. Соединительная ткань представляет собой сложно организованную систему. Патология сердечно- сосудистой 
системы на фоне дисплазии соединительной ткани привлекает к себе внимание в связи с большим риском развития ослож-
нений: нарушений ритма и проводимости, инфекционного эндокардита, тромбоэмболий сосудов и внезапной сердечной 
смерти. Именно поэтому в настоящее время внимание ученых сосредоточено на внедрении в практику методов ранней 
диагностики патологии, ассоциированной с высоким риском развития фатальных событий у лиц молодого возраста. 
Цель. Изучить структурные особенности сердца и их взаимосвязь с процессом ремоделирования миокарда у детей с арит-
мическим синдромом на фоне недифференцированной дисплазии соединительной ткани. 
Материалы и методы. Обследовано 65 детей, из них 40 человек имели аритмический синдром в сочетании с недиффе-
ренцированной дисплазией соединительной ткани, а 25 человек – только минимальные проявления недифференциро-
ванной дисплазии соединительной ткани без аритмического синдрома. В диагностический алгоритм были включены такие 
современные методы, как оценка ремоделирования и продольной деформации миокарда, определение натрийуретиче-
ского пептида. 
Результаты и обсуждение. Проведенное исследование показало разнообразие фенотипических и висцеральных марке-
ров недифференцированой дисплазии соединительной ткани у  детей с  аритмическим синдромом: патология скелета, 
косметический синдром и  нарушения зрения. Аритмический сидром у  них проявлялся номотопными и  гетеротопными 
нарушениями сердечного ритма, а структурные изменения сердца (пролапс митрального клапана разной степени выра-
женности и утончение стенок миокарда) сочетались с более частым повышением натрийуретического пептида. Speckle- 
tracking-эхокардиография показала достоверное снижение продольной деформации миокарда с преобладанием напря-
жения миокарда в переднем базальном сегменте у детей с аритмическим синдромом на фоне выраженной недифферен-
цированной дисплазии соединительной ткани, которое, возможно, отражает электроанатомическое ремоделирование 
сердца, приводящее к развитию значимых нарушений ритма и проводимости сердца, в т. ч. жизнеугрожаю щих. 
Выводы. Проведенное нами исследование показало разнообразие фенотипических и висцеральных маркеров недиффе-
ренцированной дисплазии соединительной ткани у детей с аритмическим синдромом. Полученные данные требуют даль-
нейшего математического анализа и установления возможной взаимосвязи внешних проявлений заболевания с наруше-
ниями ритма и проводимости сердца.

Ключевые слова: дети, дисплазия соединительной ткани, диагностический протокол, Speckle- tracking-эхокардиография, 
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ВВЕДЕНИЕ

Проблема распространенности недифференцирован-
ной дисплазии соединительной ткани (НДСТ) в настоящее 
время является актуальной. Данному вопросу посвящено 
большое количество научных трудов в  связи с  высокой 
распространенностью признаков НДСТ среди детского 
населения1  [1, 2]. НДСТ – это не нозологическая единица, 

1 Генова ОА. Распространенность и некоторые клинико­патогенетические аспекты 
недифференцированной дисплазии соединительной ткани у подростков: автореф. дис. … 
канд. мед. наук. Хабаровск; 2011. 24 с. Режим доступа: https://medical-diss.com/medicina/
rasprostranennost-i-nekotorye-kliniko-patogeneticheskie-aspekty-nedifferentsirovannoy-
displazii-soedinitelnoy-tkani-u-pod. 

а группа состояний, при которой набор клинических при-
знаков не  укладывается ни  в  одно из  наследственных 
моногенных заболеваний соединительной ткани  [3]. 
Недифферен цированные формы дисплазии соединитель-
ной ткани имеют под собой генетическую основу, но прояв-
ляются под действием средовых факторов [4, 5]. В основе 
развития как синдромных, так и несиндромных форм дис-
плазии соединительной ткани лежат мутации генов, ответ-
ственных за синтез/катаболизм структурных белков соеди-
нительной ткани или ферментов, участвующих в этих про-
цессах, количественное изменение образования полно-
ценных компонентов экстрацеллюлярного матрикса, 

Structural features of the heart in children 
with arrhythmic syndrome due to nonspecific 
connective tissue disorder

Galina I. Nechaeva, https://orcid.org/0000-0002-2255-128X, profnechaeva@yandex.ru 
Anastasia N. Dakuko, https://orcid.org/0000-0001-8390-343X, doc-man85@mail.ru 
Ekaterina N. Loginova, https://orcid.org/0000-0002-0601-7044, ekaterina.n.loginova@yandex.ru 
Ilia V. Bogatyrev, https://orcid.org/0000-0003-4016-2023, ilyabogatyrev23339@icloud.com 
Omsk State Medical University; 12, Lenin St., Omsk, 644043, Russia

Аbstract
Introduction. Connective tissue is highly organized system, its disorders are characterized by a pronounced polymorphism 
of  morphological and clinical manifestations. The cardiovascular pathology in  patients with nonspecific connective tissue 
disorder attracts attention due to the high risk of complications: rhythm and conduction disorders, infective endocarditis, vas-
cular thromboembolism and sudden cardiac death. Therefore, it’s very important to use up-to-date equipment and methods 
of early diagnosis of a high risk of fatal events in young. 
Aim. To investigate the  structural features of  the heart and their relationship with the  process of  myocardial remodeling 
in children with arrhythmic syndrome and nonspecific connective tissue disorder. 
Materials and methods. Sixty-five children were examined, 40 of them had arrhythmic syndrome in combination with nonspe-
cific connective tissue disorder, and 25 had only minimal manifestations of nonspecific connective tissue disorder without 
arrhythmic syndrome. Such up-to-date methods as assessment of myocardial remodeling and longitudinal strain, natriuretic 
peptide assessment were included in the diagnostic algorithm. 
Results and discussion. The study showed a variety of phenotypic and visceral markers of nonspecific connective tissue disor-
der in children with arrhythmic syndrome. Arrhythmic syndrome was manifested by monotopic and heterotopic heart rhythm 
disorders, and structural changes of the heart: mitral valve prolapse and myocardial wall thinning were correlated with a more 
frequent increase in  natriuretic peptide. Speckle- tracking echocardiography showed a  significant decrease in  longitudinal 
myocardial strain with predominance of myocardial strain in the anterior basal segment in children with arrhythmic syndrome. 
Conclusion. Our study showed a  variety of  phenotypic and visceral markers of  undifferentiated connective tissue dysplasia 
in children with arrhythmic syndrome. The data obtained require further mathematical analysis and the establishment of a pos-
sible relationship between the external manifestations of the disease and cardiac rhythm and conduction disturbances.

Keywords: children, nonspecific connective tissue disorder, diagnostic protocol, Speckle- tracking echocardiography, 
natriuretic peptide
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нарушения фибриллогенеза  [6–8]. Встречаемость НДСТ 
коррелирует с возрастом обследованных. Фены дисплазии 
манифестируют в течение жизни: у новорожденных выяв-
ление признаков минимально. Проявление фенотипичес-
ких признаков имеет прогредиентность: в возрасте 4–5 лет 
манифестируют пролапсы клапанов, в 5–7 лет – воронко-
образная и  килевидная грудная клетка, деформация 
позвоночного столба, патология стопы, миопия, в подрост-
ковом возрасте – геморрагический синдром2  [7–10], что 
связано с  периодами усиленного роста, т.  н. ростовыми 
скачками. Критическим периодом является подростковый, 
что связано с  максимальным напряжением всех систем 
организма и увеличением общей массы соединительной 
ткани. В  данный период прирост количества признаков 
дисморфогенеза может составлять более 300%. Как пра-
вило, накопление признаков дисплазии в  более позднем 
возрасте встречается редко3  [11, 12]. Так, в  подростковом 
возрасте отдельные признаки НДСТ могут встречаться 
с частотой от 14 до 85% [8, 13]. При НДСТ широко распро-
странены и  весьма разнообразны сердечно- сосудистые 
изменения  [14, 15]. Ряд исследователей отмечают значи-
тельную связь первичного пролапса митрального клапана 
с некоторыми генами гистосовместимости  [16]. Для детей 
с  НДСТ характерно смещение электрической оси сердца 
вправо, укорочение интервала PQ [17]. Развиваются нару-
шения сердечного ритма и проводимости – суправентрику-
лярные и  желудочковые экстрасистолы, желудочковая 
тахикардия, синдром удлиненного QT  [18]. Аритмический 
синдром входит в группу синдромов, определяющих тана-
тогенез у  лиц с  НДСТ  [7, 19, 20]. Морфофункциональные 
изменения сердца и  аритмический синдром, ассоцииро-
ванные с НДСТ, привлекают пристальное внимание иссле-
дователей, что связано с их относительно частой встречае-
мостью в популяции, а также с высоким риском развития 
серьезных осложнений и  наступления внезапной смерти. 
По данным патологоанатомических и судебно- медицинских 
исследований, на  синдром внезапной сердечной смер-
ти (ВСС) приходится 2,3% умерших в возрасте от 13 до 18 лет 
и 0,6% – в возрасте от 1 до 13 лет. В последние годы значи-
тельно возросли случаи ВСС детей, подростков и молодых 
лиц. ВСС составляет около 5% от  всех случаев смерти 
детей (частота от 1,5 до 8,0 на 100 000 в год) [5, 7]. 

В связи с этим все более актуальным становится поиск 
возможностей ранней диагностики патологии сердечно- 
сосудистой системы и ассоциированных с ней осложнений, 
особенно у детей и подростков с НДСТ. Так, в ряде исследо-
ваний была показана роль натрийуретического пепти-
да  (НУП) как ценного биомаркера, широко используемого 
в клинике для диагностики патологии сердечно- сосудистой 
системы  (сердечная и  почечная недостаточность, кардио-
токсичность химиотерапевтических средств, ишемическая 
болезнь сердца и др.) [21–25]. Также отмечена взаимосвязь 
2 Шевнин ИА. Особенности физического развития детей с синдромом 
недифференцированной дисплазии соединительной ткани, проживающих в северном 
регионе: автореф. дис. … канд. мед. наук. Санкт-Петербург; 2022. 132 с. Режим доступа: 
https://www.dissercat.com/content/osobennosti-fizicheskogo-razvitiya-detei-s-sindromom-
nedifferentsirovannoi-displazii-soedini. 
3 Викторова ИА. Методология курации пациентов с дисплазией соединительной ткани 
семейным врачом в аспекте профилактики ранней и внезапной смерти: дис. д­ра мед. наук. 
Омск; 2005. 432 с. Режим доступа: http://www.dslib.net/kardiologia/metodologija-kuracii-
pacientov-s-displaziej-soedinitelnoj-tkani-semejnym-vrachom-v.html. 

НУП с жизнеугрожаю щими нарушениями сердечного ритма. 
Так, у  13% пациентов с  фибрилляцией предсердий  (ФП) 
средний уровень НУП оказался значительно выше, чем 
у пациентов без ФП (2934 пг/мл vs 294 пг/мл, р < 0,0001). 
У  пациентов без острой сердечной недостаточности  (СН), 
но  имеющих ФП, средний уровень НУП был значительно 
выше, чем у пациентов, не страдаю щих ФП (932 vs 121 пг/мл, 
р = 0,02) [26]. Исследование BACH (Biomarkers in ACute Heart 
Failure), включавшее 1  445  пациентов с  острой одышкой, 
показало, что диагностическая значимость определения 
НУП при острой СН снижалась при наличии ФП  [25]. 
Пороговое значение НУП, равное 100 пг/мл, имело специ-
фичность 40  и  79% для диагностики острой СН, соответ-
ственно, у  пациентов с  ФП и  без нее. У  пациентов с  ФП 
пороговый уровень 200 пг/мл приводил к заметному улуч-
шению специфичности диагностики СН по  сравнению 
с  обычным пороговым уровнем 100  пг/мл с  небольшой 
потерей чувствительности  [23]. Между уровнем НУП и ФП 
отмечена и обратная связь, а именно – более высокие кон-
центрации НУП являются фактором риска развития ФП [27]. 
Возможно, это происходит за счет уменьшения эффективно-
го рефрактерного периода в  кардиомиоцитах предсер-
дий [28]. По данным исследования Е.З. Голуховой и О.И. Гро-
мовой по  изучению уровня НУП и  частоты аритмических 
событий и  жизнеугрожаю щих состояний, данный маркер 
обладал прогностической значимостью в отношении разви-
тия жизнеугрожаю щих аритмий  (относительный риск 
(ОР) 2,2; 95% ДИ 1,2–4,3; р < 0,01)4. Уровень НУП ≥ 158 пг/мл 
оказался одним из  независимых предикторов злокачест-
венных аритмий при многофакторном анализе (отношение 
шансов 18,5; 95% ДИ 2,9–116,8; р  <  0,01). Что касается 
прогноза кардиальной смерти, то  НУП также обладал 
достоверной значимостью при уровне более 580  пг/мл 
(ОР 1,9; 95% ДИ 1,1–3,2; р < 0,01)5. Приведенные исследова-
ния отражают ценность определения НУП в качестве надеж-
ного скринингового теста для стратификации риска разви-
тия сердечной недостаточности преимущественно у взрос-
лых, в детском возрасте дальнейшее изучение и уточнение 
корреляции высокого уровня НУП с кардиальной патологи-
ей, в  т. ч. при НДСТ, представляет как клинический, так 
и исследовательский интерес.

Серьезные успехи в  развитии сердечно- сосудистой 
визуализации с помощью ультразвука в последние десяти-
летия способствовали не  только формированию интереса 
врачей к  оценке функции миокарда, но  и  расширению 
представлений о физиологии сердца. Одной из таких ульт-
развуковых методик является Speckle- tracking-
эхокардиография (STE), позволяющая оценивать деформа-
цию миокарда  (srtain),  – изменение толщины сердечной 
мышцы от конечной диастолической до конечной систоли-
ческой величины  (отрицательная величина, измеряемая 

4 Громова ОИ. Неинвазивные электрофизиологические и нейрогуморальные маркеры 
аритмических событий и жизнеугрожающих состояний у больных ишемической болезнью 
сердца: дис. … канд. мед. наук. Москва; 2014. 172 с. Режим доступа: https://medical-diss.com/
medicina/neinvazivnye-elektrofiziologicheskie-i-neyrogumoralnye-markery-aritmicheskih-
sobytiy-i-zhizneugrozhayuschih-sostoyaniy-u-. 
5 Андриянова АВ. Клинические особенности и нейрогуморальные механизмы развития 
манифестной сердечной недостаточности: инновационные аспекты диагностики 
и вторичной профилактики: дис. … канд. мед. наук. Томск; 2015. 155 с. Режим доступа: 
https://www.dissercat.com/content/klinicheskie-osobennosti-i-neirogumoralnye-
mekhanizmy-razvitiya-manifestnoi-serdechnoi-nedos/read. 

2023;17(17):204–213
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в процентах). Различают продольную, циркулярную и ради-
альную (круговую) деформацию миокарда как трехмерного 
объекта  (по A.E. Duncan, 2014). Продольная деформа-
ция  (longitudinal strain)  – деформация миокарда, направ-
ленная от основания до верхушки сердца, на сегодняшний 
день является наиболее информативной для оценки ремо-
делирования левого желудочка [29, 30]. В основе STE лежит 
отслеживание траектории движения (tracking) в ходе сер-
дечного цикла акустических маркеров миокарда  (speckle) 
в  серошкальном двухмерном ультразвуковом изображе-
нии [29]. Каждый участок ткани миокарда кодируется инди-
видуальным оттенком серого цвета. При этом формируется 
уникальный «рисунок акустических пятен» (speckle pattern), 
характерный для конкретного участка миокарда, который 
может быть отслежен с  помощью специализированного 
программного обеспечения в  течение сердечного 
цикла [30]. В результате компьютерной обработки траекто-
рии движения акустических пятен получают цифровые 
значения, графики и  диаграммы деформации и  скорости 
деформации ЛЖ  (глобальная деформация) и  его сегмен-
тов (региональная деформация) (рис. 1). 

К  преимуществам STE следует отнести то, что наличие 
акустических маркеров позволяет более точно, по  сравне-
нию с  тканевой доплерографией, оценивать механику 
отдельных участков миокарда  [31]. Результаты STE хорошо 
коррелируют с анализом деформации с помощью магнитно- 
резонансной томографии [32]. В настоящее время в литера-
туре описано широкое применение STE для оценки ремоде-
лирования левого желудочка  (ЛЖ). Снижение продольной 
глобальной деформации с помощью STE может быть исполь-
зовано для отличия патологической гипертрофии ЛЖ 

от физиологических изменений миокарда, например, у здо-
ровых спортсменов [33, 34]. Также есть возможности приме-
нения методики STE  при сердечной недостаточности, кла-
панной патологии, при заболеваниях перикарда, для оценки 
кардиотоксичности при лечении онкопатолгии среди взрос-
лых. Предпринимаются попытки применения STE для оценки 
функции левого предсердия  [35, 36], перспективным может 
быть анализ деформации левого предсердия у лиц с сердеч-
ной недостаточностью с  сохраненной фракцией выброса, 
гипертрофией ЛЖ у  пациентов с  фибрилляцией предсер-
дий [36–38]. Необходимо дополнительное изучение возмож-
ности STE для более широкого практического применения 
в  детской практике для ранней диагностики кардиальной 
патологии, в т. ч. при ДСТ и связанных с ней осложнений. 

В связи с этим целью нашего исследования стало изучить 
структурные особенности сердца и  их взаимосвязь с  про-
цессом ремоделирования миокарда у детей с аритмическим 
синдромом на фоне НДСТ с использованием современных 
методов лабораторной диагностики и визуализации.

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ 

На базе клиники ФГБОУ ВО ОмГМУ Минздрава России 
в 2022 г. проведено одномоментное сравнительное про-
спективное клиническое исследование с участием паци-
ентов 10–17 лет с НДСТ. Исследование выполнено в соот-
ветствии со стандартами надлежащей клинической прак-
тики  (Good Clinical Practice) и принципами Хельсинской 
декларации. Протокол исследования был одобрен 
локальным этическим комитетом ФГБОУ ВО ОмГМУ 
Минздрава России  (Протокол №7  от  6  апреля 2022  г.). 
До включения в исследование у всех родителей или иных 
законных представителей несовершеннолетнего получе-
но информированное согласие на  участие в исследова-
нии. Критерии включения в исследование: наличие внеш-
них и/или внутренних признаков НДСТ либо по совокуп-
ности признаков показатель прогноза течения НДСТ 
17  и  более баллов в  соответствии с  диагностическим 
алгоритмом, разработанным на основании подсчета сум-
марного показателя диагностических коэффициентов 
отдельных признаков; указание на наличие аритмическо-
го синдрома в  анамнезе; возраст 10–17  лет  (детский 
возраст). Критерии исключения: наличие дифференциро-
ванных, наследственных синдромов дисплазии соедини-
тельной ткани (синдром Марфана, Элерса – Данло и т. д.); 
деформации скелета в  результате травматических 
повреждений; наличие острых или обострение хрониче-
ских соматических заболеваний; наличие заболеваний, 
способных оказать влияние на  результаты исследова-
ния  (артериальная гипертензия, систолическая дисфунк-
ции левого желудочка сердца, пороки сердца, семейные 
формы нарушений липидного обмена, сахарный диабет, 
ожирение); использование препаратов, которые могут 
повлиять на  результат исследования; невыполнение 
пациентом протокола исследования. В ходе исследования 
проводилась оценка клинико- анамнестических данных 
с углубленным изучением фенотипических особенностей 
и  определением диагностического коэффициента 

 Рисунок 1. Количественные значения продольной дефор-
мации миокарда, представленные на диаграмме сегментов 
левого желудочка в виде мишени (bulls-eye) у ребенка 
с минимальными признаками недифференцированной дис-
плазии соединительной ткани (вариант нормы)

 Figure 1. Quantitative values of longitudinal myocardial 
strain given in the diagram showing left ventricular segments 
as targets (bulls-eye) in a child with minimal signs of undif-
ferentiated connective tissue dysplasia (normal variant)
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НДСТ [39, 40]. В группу контроля включались дети, сопос-
тавимые по возрасту и полу, с единичными признаками 
НДСТ, либо малыми аномалиями развития, не  соответ-
ствующими ни  одному из  фенотипов НДСТ. Согласно 
вышеперечисленным критериям отобрано 65 детей, кото-
рые были распределены в  2  группы: группа 1  (группа 
исследования)  – 40  детей с  аритмическим синдромом 
на фоне НДСТ, группа 2 (группа контроля) – 25 детей (без 
нарушений ритма и проводимости сердца) с единичными 
признаками НДСТ либо малыми аномалиями развития, 
не соответствующими ни одному из фенотипов НДСТ.

Наряду с анализом клинико- анамнестических данных, 
всем детям проводилось дополнительное лабораторно- 
инструментальное исследование: определялся НУП (рефе-
ренсный показатель 125 пг/мл), проводилась электрокар-
диография  (ЭКГ) и  3-дневное мониторирование ЭКГ, что 
позволило подтвердить аритмический синдром и верифи-
цировать нарушение сердечного ритма (НСР) у пациентов 
основной группы. Кроме того, всем исследуемым проведе-
на трансторакальная ЭхоКГ с оценкой линейных размеров 
сердца: толщины межжелудочковой перегородки  (МЖП), 
задней стенки ЛЖ (ЗСЛЖ), конечного диастолического раз-
мера ЛЖ (КДР), которые использовались для оценки ремо-
делирования миокарда ЛЖ и  его гипертрофии согласно 
рекомендациям, утвержденным в  детской практике  [10] 
с применением компьютерной программы UltraCor M (сви-
детельство о государственной регистрации №2023614132 
от 27.02.2023) для расчета относительной толщины стенки 
ЛЖ  (ОТС), массы миокарда ЛЖ  (ММЛЖ) и индекса массы 
миокарда ЛЖ  (ИММЖ), также оценивались показатели 
жесткости стенки ЛЖ (E/A) и фракция сердечного выбро-
са  (ФВ). Наряду с  этим, всем детям была проведена STE 
с  определением изменений продольной деформации 
миокарда левого желудочка  (нижняя граница нормы для 
сканера Philips: -18%). Для оценки статистической досто-
верности использовались стандартные критерии 
Фишера (р < 0,05), критерий xi2 (p < 0,05), тест Уилкоксона – 
Мана – Уитни при заданном уровне значимости p < 0,05, 
коэффициент корреляции Пирсона (r- Пирсона) для иссле-
дования взаимосвязи двух переменных (p < 0,05) с приме-
нением программного обеспечения SPSS v.13.0 (IBM, США).

РЕЗУЛЬТАТЫ И ОБСУЖДЕНИЕ

В  основной группе обследовано 24  мальчика  (60%) 
и 16 девочек (40%). Медиана возраста детей данной груп-
пы – 14 лет. Средний возраст – 13,2 года. В контрольной 
группе обследовано 16  мальчиков  (66%) и  9  дево-
чек  (34%). Медиана возраста детей данной группы  – 
14 лет. Средний возраст – 13,4 года. Таким образом, иссле-
дуемые группы были сопоставимы по полу и возрасту.

По результатам проведенной оценки признаков диспла-
зии соединительной ткани в  двух группах были получены 
статистические различия. Среди фенотипических проявле-
ний НДСТ у пациентов группы 1, по сравнению с группой 2, 
отмечена более частая встречаемость деформаций грудной 
клетки по типу астенической, килевидной и воронкообраз-
ной  (87,5% vs 12,0%, p  <  0,05), нарушения осанки 

по  сколиотическому типу  (77,5% vs 16,0%, p  <  0,05), пло-
скостопия как продольного, так и поперечного (72,5% vs 8,0% 
соответственно, p < 0,05), нарушения прикуса (50,0% vs 8,0 % 
соответственно, p < 0,05). Обращало на себя внимание пре-
обладание астенического телосложения у  детей основной 
группы в 62,5% (n = 25) случаев, в группе контроля астениче-
ское телосложение выявлено лишь в  20,0% (n  =  5) случа-
ев (p < 0,05). Среди других локомоторных признаков НДСТ 
только у  детей 1-й  группы были выявлены: гипермобиль-
ность суставов  (27,5%, p  <  0,05), долихостеномелия (45,0%, 
p  <  0,05), арахнодактилия  (50,0%, p  <  0,05). При изучении 
анамнестических данных было выявлено, что в группе детей 
с  признаками НДСТ преобладали нарушения рефракции 
по типу миопии и астигматизма (42,5% vs 2,5% соответствен-
но, p  <  0,05). Диагностический коэффициент НДСТ у  всех 
пациентов основной группы превышал 23 балла, что свиде-
тельствует в целом о неблагоприятном прогнозе в отноше-
нии инвалидизации и  качества жизни, в  группе кон троля 
диагностический коэффициент составил менее 17  бал-
лов (p < 0,05), что подтверждает отсутствие НДСТ в дан  ной 
когорте и позволяет использовать обследованных детей как 
группу сравнения на следующих этапах исследования. 

В ходе исследования выявить определенный фенотип 
у  детей с  аритмическим синдромом на  фоне НДСТ 
не  удалось, но  стоит отметить, что преобладание таких 
локомоторных признаков НДСТ, как деформации грудной 
клетки и  позвоночника, могут способствовать развитию 
аритмического синдрома и его прогрессированию у этой 
когорты детей [1].

Анализ НУП у исследуемых детей показал его повыше-
ние больше референсных значений 125  пг/мл всего 
у 7 детей 1-й группы (17,5%) и у 2 детей 2-й группы (8%). 
Несмотря на отсутствие статистически значимых различий, 
стоит отметить, что среднее значение показателя НУП было 
выше у  детей с  большим накоплением признаков НДСТ 
(1-я  группа) в  сравнении с  таковым значением у  детей 
2-й группы (44,7 пг/мл vs 33,1 пг/мл), что является статисти-
чески значимым по результатам теста Уилкоксона – Мана – 
Уитни  (p  <  0,05). Полученные данные вполне ожидаемы 
с учетом возраста исследуемых пациентов и прогредиент-
ности течения самой дисплазии соединительной ткани, 
отсутствие более значимого повреждения кардиомиоцитов 
в  настоящее время не  исключает его появления в  более 
позднем возрасте. В связи с этим полученные нами резуль-
таты могут иметь прогностическое значение [41].

По данным ЭКГ и трехдневного мониторирования ЭКГ, 
проведенным детям обеих групп, были установлены 
достоверные различия по вариантам аритмий (p < 0,05). 
На представленной диаграмме  (рис. 2), отчетливо видно, 
что, наряду с  номотопными нарушениями сердечного 
ритма  (синусовая аритмия, брадикардия, тахикардия), 
у детей с аритмическим синдромом на фоне НДСТ (груп-
па 1) определялись и гетеротопные нарушения сердечно-
го ритма: желудочковая экстрасистолия  (ЖЭС), наджелу-
дочковая экстрасистолия  (НЖЭС), пароксизмальная над-
желудочковая экстрасистолия (ПНЖТ) у одной пациентки 
с  последующей успешной радиочастотной абляцией 
эктопического очага за  время наблюдения. Также стоит 

2023;17(17):204–213



209MEDITSINSKIY SOVET

Pe
di

at
ric

ia
n 

sc
ho

ol

отметить наличие нарушения процессов реполяризации 
в миокарде и проводимости в виде атриовентрикулярной 
блокады I ст. у пациентов данной когорты. 

В  свою очередь, гетеротопные аритмии, особенно 
ЖЭС и  пароксизмальные нарушения сердечного ритма, 
ассоциированы с высоким риском ВСС и требуют динами-
ческого контроля  [1]. У  большинства детей груп-
пы 2 с минимальным количеством признаков НДСТ нару-
шения сердечного ритма отсутствовали, у 40% определя-
лась синусовая аритмия, которая расценивается как 
вариант нормы в педиатрической практике (рис. 3).

По результатам трансторакальной ЭхоКГ статистических 
различий в группах по линейным показателям МЖП, ЗСЛЖ, 
КДР выявлено не  было, однако расчетный показатель 
ИММЛЖ был снижен у  детей 1-й  группы в  сравнении 
со 2-й (25,2 ± 7,02 vs 34,3 ± 9,7 г/м2,7), наряду с этим, относи-
тельная толщина стенки ЛЖ также была ниже нормы у 75% 
детей 1-й  группы, в  то время как у детей 2-й  группы этот 
показатель снижался лишь в  32,5% случаях, а  у  1  ребен-
ка (4%) он превышал возрастные значения (p < 0,05). Таким 
образом, несмотря на не очень высокую информативность 
линейных параметров трансторакальной ЭхоКГ в определе-
нии ремоделирования миокарда, использование расчетных 
формул для оценки геометрии левого желудочка в детской 
популяции позволяет выявить начальный этап гипертрофии 
или дилатации ЛЖ, что, в свою очередь, является прогности-
чески значимым. Визуализация структурно- функциональных 
изменений клапанов у исследуемых детей показала нали-
чие начальной степени регургитации на атриовентрикуляр-
ных клапанах как в 1-й, так и во 2-й группах (65% vs 56%), 
что не является в целом значимой патологией для пациен-
тов детского возраста и  не  всегда ассоциируется с  ДСТ. 
В то же время нами выявлено наличие ПМК 1–2-й ст. у 26% 
пациентов группы 1, у детей группы 2 ПМК не определял-
ся (p < 0,05). Полученные данные подтверждают ассоциацию 
ПМК с  ДСТ многими исследователями и  должны браться 
во внимание при стратификации риска ВСС [1].

Включение в  диагностический алгоритм у  детей 
с аритмическим синдромом на фоне НДСТ более совре-
менного метода визуализации структуры сердца  – STE 

позволило получить крайне интересные и  совершенно 
новые для педиатрической практики результаты. Нам 
удалось зафиксировать у  60% пациентов 1-й  группы 
(n  =  24) напряжение стенки миокарда в  отдельных сег-
ментах  (рис. 4), что на сегодняшний день демонстрирует 
надежность данного метода для раннего выявления 
структурных аномалий миокарда [42]. 

Так, в группе 1 было выявлено статистически значимое 
снижение показателя продольной деформации миокарда 
по  переднему базальному сегменту  (диапазон значений 
от  -9% до  -4,5%, Ме -23,5%  [-20%; -27,5%]) в  сравнении 
с группой 2, где диапазон значений варьировал от -17,5% 

 Рисунок 3. Характеристика сердечного ритма у детей 
с минимальными проявлениями недифференцированной 
дисплазии соединительной ткани

 Figure 3. Characteristics of heart rhythm in children with 
minimal signs of undifferentiated connective tissue dysplasia

 Синусовая аритмия
 Нарушения 

сердечного ритма нет 

Группа 2 (n = 25)

60%

40%

 Рисунок 2. Характеристика аритмического синдрома у детей 
с недифференцированной дисплазией соединительной ткани

 Figure 2. Characteristics of arrhythmic syndrome in children 
with undifferentiated connective tissue dysplasia
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 Рисунок 4. Количественные значения деформации мио-
карда, представленные на диаграмме сегментов левого 
желудочка в виде мишени у ребенка с аритмическим син-
дромом на фоне недифференцированной дисплазии соеди-
нительной ткани

 Figure 4. Quantitative values of myocardial strain given 
in the diagram showing left ventricular segments as a target 
in a child with arrhythmic syndrome with underlying undiffer-
entiated connective tissue dysplasia
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до -38,5%, Ме -26% [-22,5%; -32%] (p = 0,02) (рис. 5). Кроме 
того, у пациентов группы 1 также было выявлено значи-
мое снижение глобальной продольной деформации мио-
карда  (диапазон значений от  -19,5% до  -26,5%, 
Ме  -24%  [-22,7%; -24,8%]) в  сравнении с  группой 2, где 
диапазон значений варьировал от  -21,3% до  -26,3%, 
Ме -24,9% [-23,8%; -55,8%] (p = 0,007), отдельными точка-
ми на графике показаны «выбросы» значений показателя 
за пределами межквартильного размаха (рис. 6). 

Выявленные изменения в миокарде у  детей с  выра-
женной ДСТ можно объяснить вероятной диспластикооб-
условленной деформацией экстрацеллюлярного матрик-
са за счет разрастания соединительной ткани, что, по сути, 
и отражается в появлении очагов фиброза, которые могут 
формировать электрическую нестабильность и аритмиче-
скую активность ткани, приводя в дальнейшем к серьез-
ным нарушениям сердечного ритма  [42, 43]. Данная 
гипотеза представляет определенный научный интерес 
и требует дальнейшего изучения.

ВЫВОДЫ

Проведенное нами исследование показало разнообра-
зие фенотипических и  висцеральных маркеров НДСТ 
у детей с аритмическим синдромом, значимо чаще встре-
чались скелетные нарушения (астеническое телосложение, 
деформации грудной клетки и  позвоночника, разные 
формы плоскостопия, гипермобильный синдром), космети-
ческий синдром  (нарушение прикуса), а  также патология 
зрения с преобладанием миопии и астигматизма, пролапс 
митрального клапана, что отражалось в  более высоком 
диагностическом коэффициенте НДСТ по  сравнению 
с контрольной группой. Полученные данные требуют даль-
нейшего математического анализа и  установления воз-
можной взаимосвязи внешних проявлений НДСТ с нару-
шениями ритма и проводимости сердца.

Аритмический сидром у  детей с  обилием маркеров 
НДСТ включал не только номотопные нарушения сердеч-
ного ритма, но  и  гетеротопные  (экстрасистолии, НЖТ), 
а также нарушения проводимости в виде АВБ, что явля-
ется прогностически более значимым для качества жиз- 
ни пациентов.

Несмотря на отсутствие достоверных признаков изме-
нения геометрии камер сердца по  линейным и  расчет-
ным показателям трансторакальной ЭхоКГ в  группах 
исследуемых, у  детей с  выраженной НДСТ определялся 
ПМК разной степени выраженности и утончение стенок 
миокарда в сочетании с более частым повышением НУП 
в этой группе. Исследование STE показало достоверное 
снижение продольной деформации миокарда с преобла- 
данием напряжения миокарда в  переднем базальном 
сегменте у  детей с  аритмическим синдромом на  фоне 
выраженной НДСТ.

Таким образом, внедрение новых методов неинвазив-
ной диагностики нарушений ритма и проводимости серд-
ца, ремоделирование его камер у детей при НДСТ (иссле-
дование уровня НУП, многосуточное мониторирование 
ЭКГ, speckle tracking- эхокардиография) становятся акту-
альными на сегодняшний день. Выявленное в ходе иссле-
дования локальное снижение продольной деформации 
миокарда левого желудочка, возможно, отражает элек-
троанатомическое ремоделирование сердца на  фоне 
НДСТ, приводящее к развитию нарушений ритма и про-
водимости сердца, в  т. ч. жизнеугрожаю щих. Учитывая 
риск внезапной сердечной смерти при НДСТ, необходима 
своевременная диагностика аритмического синдрома 
с  применением приведенных современных методов 
лабораторно- инструментального исследования с  целью 
оптимизации прогноза пациентов.  
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 Рисунок 5. Сравнительная оценка продольной деформа-

ции миокарда левого желудочка по переднему базальному 
сегменту у детей двух групп

 Figure 5. Comparative assessment of the left ventricular 
longitudinal myocardial strain in the anterior basal segment 
in children of two groups
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 Рисунок 6. Сравнительная оценка глобальной продольной 
деформации миокарда левого желудочка у детей двух групп

 Figure 6. Comparative assessment of the left ventricular 
global myocardial longitudinal strain in children of two groups
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