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Резюме
Введение. При недифференцированной дисплазии соединительной ткани (НДСТ) наиболее значимым в плане прогноза 
для жизни является аритмический синдром. Поэтому важным остается внедрение в практику современных методов диа-
гностики для предотвращения фатальных событий в детском и молодом возрасте. 
Цель. Изучить особенности аритмического синдрома у детей с НДСТ во взаимосвязи с уровнем N-концевого промозгово-
го натрийуретического пептида (NT-proBNP) и структурными изменениями сердца. 
Материалы и методы. В исследование включены 45 детей 10–17 лет с аритмическим синдромом на фоне НДСТ и 20 детей 
с нормальным ритмом сердца и единичными проявлениями НДСТ (группа контроля). Проведено изучение фенотипиче-
ских маркеров НСДТ, уровня NT-proBNP, результатов мониторирования электрокардиограммы  (ЭКГ) и  данных speckle- 
tracking-эхокардиографии. 
Результаты и обсуждение. У детей с аритмическим синдромом на фоне НДСТ чаще встречались долихостеномелия, арах-
нодактилия, килевидная деформация грудной клетки II–III ст., сколиоз позвоночника II–III ст., гипермобильность суставов, 
голубые склеры. В структуре аритмического синдрома у детей с НДСТ преобладали гетеротопные нарушения сердечного 
ритма (желудочковая и наджелудочковая экстрасистолия, пароксизмальная наджелудочковая тахикардия). При проведе-
нии speckle- tracking-эхокардиографии выявлено раннее ремоделирование миокарда у детей с аритмией на фоне НДСТ 
в  виде снижения продольной деформации по переднему базальному сегменту и  глобальной продольной деформации 
миокарда левого желудочка. Установлена взаимосвязь между снижением локального продольного стрейна в переднем 
базальном сегменте и килевидной деформацией грудной клетки II–III ст., пролапсом митрального клапана, продольным 
плоскостопием, астенической формой грудной клетки, воронкообразной деформацией грудной клетки II–III ст. Выявлена 
ассоциация уровня NT-proBNP с  диагностическим порогом НДСТ. При проведении корреляционного анализа у  детей 
с аритмией на фоне НДСТ выявлена прямая средней степени зависимости статистически значимая взаимосвязь уровня 
NT-proBNP с частотой сердечных сокращений, наличием пролапса митрального клапана, нарушением сердечного ритма 
по типу желудочковой экстрасистолии. 
Выводы. Результаты исследования в будущем будут внедрены в разработку индивидуальных программ ведения пациентов 
с дисплазиями соединительной ткани.

Ключевые слова: дети, недифференцированная дисплазия соединительной ткани, нарушения сердечного ритма, диагно-
стика, NT-proBNP
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ВВЕДЕНИЕ

Под недифференцированной дисплазией соедини-
тельной ткани (НДСТ) в настоящее время принято пони-
мать нарушение развития соединительной ткани в эмбри-
ональном и постнатальном периодах, приводящее к рас-
стройству гомеостаза в виде различных морфофункцио-
нальных нарушений висцеральных и локомоторных орга-
нов с прогредиентным течением, определяющее особен-
ности ассоциированной патологии  [1–7]. Проблема рас-
пространенности НДСТ среди населения весьма актуаль-
на, не  является исключением и  частая встречаемость 
диспластикообусловленной патологии у детей  [8, 9]. Так, 

в  подростковом возрасте отдельные признаки НДСТ 
могут определяться с  частотой от  14  до  85%  [5, 10]. 
Именно подростковый возраст является критическим 
периодом формирования диспластических изменений, 
что связано с  максимальным напряжением всех систем 
организма и увеличением общей массы соединительной 
ткани на фоне усиленного роста [5, 11–14]. В свою оче-
редь, такая широкая представленность в организме сое-
динительной ткани, составляющей строму всех органов 
и тканей, приводит к системности поражения, в т. ч. спо-
собствуя формированию патологии сердца и  сосу-
дов [1–7, 15, 16]. Уникальность структуры и функции сое-
динительной ткани создают условия для возникновения 
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Аbstract 
Introduction. In case of nonspecific connective tissue disorder (NCTD), the most significant in terms of prognosis for life is 
arrhythmic syndrome. Therefore, it remains important to introduce modern diagnostic methods into practice to prevent fatal 
events in childhood and young people.
Aim. To study the  features of arrhythmic syndrome in  children with NCTD in  relation to the  level of N-terminal pro-brain 
natriuretic peptide (NT-proBNP) and structural changes in the heart.
Materials and methods. A total of 45 children aged 10–17 years with arrhythmic syndrome due to NCTD and 20 children with 
normal heart rhythm and isolated presentations of NCTD (control group) were enrolled in the study. NSDT phenotypic markers, 
NT-proBNP levels, electrocardiogram (ECG) monitoring findings and speckle- tracking echocardiography data were studied.
Results and discussion. Children with arrhythmic syndrome and NCTD had more frequently dolichostenomelia, arachnodacty-
ly, keeled chest deformity of II–III-degree, spinal scoliosis of II–III-degree, joint hypermobility, blue sclera. The structure of the 
arrhythmic syndrome in children with NCTD is – ventricular and supraventricular extrasystoles, paroxysmal supraventricular 
tachycardia. Speckle- tracking echocardiography showed a left ventricular strain in anterior basal segment and global longitu-
dinal strain. There was association between a local longitudinal strain in the anterior basal segment and keeled chest defor-
mity of  II–III-degree, mitral valve prolapse, longitudinal flatfoot, asthenic shape of  the chest, pectus excavatum deformity 
of  II–III degree. There was association between the NT-proBNP level and the diagnostic threshold for NCTD. Patients with 
arrhythmic syndrome and NCTD had a direct, medium- degree significant correlation between the NT-proBNP level and heart 
rate, mitral valve prolapse and cardiac arrhythmia such as ventricular extrasystoles. 
Conclusion. The results of  the study will be implemented in  the future in  the individual programs for  the management 
of patients with NCTD.
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большого числа ее аномалий. К  важнейшим висцераль-
ным маркерам НДСТ относят множественные эктопиче-
ские хорды желудочков, аневризму аорты и  синусов 
Вальсальвы, двустворчатый аортальный клапан и  ряд 
других изменений, которые могут быть как одиночными, 
так и множественными [6, 7]. Ряд исследователей отмеча-
ют значительную связь первичного пролапса митрально-
го клапана (ПМК) с НДСТ [17]. Структурные особенности 
сердца у  детей с  НДСТ, деформации грудной клетки 
и позвоночника могут способствовать развитию аритми-
ческого синдрома: характерно смещение электрической 
оси сердца вправо, укорочение интервала PQ, суправен-
трикулярные и  желудочковые экстрасистолии, желудоч-
ковая тахикардия, синдром удлиненного QT  [18, 19]. 
Аритмический синдром, в  свою очередь, может опреде-
лять танатогенез у лиц с НДСТ [12, 19, 20]. Такое присталь-
ное внимание ученых- исследователей к  аритмическому 
синдрому при НДСТ у детей связано не только с его частой 
диагностикой, но  с  высоким риском развития серьезных 
осложнений и  наступления внезапной смерти. В  послед-
ние годы значительно возросли случаи внезапной сердеч-
ной смерти (ВСС) среди 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)  [12,  21]. 
В  связи с  этим все более актуальным становится поиск 
возможностей ранней диагностики НДСТ и  ассоцииро-
ванной с  ней патологии сердечно- сосудистой системы 
у лиц молодого возраста. Так, в ряде исследований была 
показана роль N-концевого промозгового натрийурети-
ческого пептида  (Nt-proBPN) как ценного биомаркера, 
широко используемого в клинике для диагностики пато-
логии сердечно- сосудистой системы (сердечная и почеч-
ная недостаточность, кардиотоксичность химиотерапев-
тических средств, ишемическая болезнь сердца 
и  др.)  [22–26]. Также отмечена взаимосвязь Nt-proBPN 
с  жизнеугрожаю щими нарушениями сердечного ритма. 
Так, у 13% пациентов с фибрилляцией предсердий  (ФП) 
средний уровень Nt-proBPN оказался значительно выше, 
чем у  пациентов без ФП  (2934  пг/мл vs 294  пг/мл, 
р < 0,0001). У пациентов без острой сердечной недоста-
точности  (СН), но  имеющих ФП, средний уровень 
Nt-proBPN был значительно выше, чем у  пациентов, 
не  страдаю щих ФП  (932  vs 121  пг/мл, р  = 0,02). Таким 
образом, уровень Nt-proBPN отражает прогностическую 
значимость в  отношении развития жизнеугрожаю щих 
аритмий  [27]. Внедрение в  кардиологическую практику 
таких современных методов визуализации, как магнитно- 
резонансная томография (МРТ) и ультразвуковая методи-
ка speckle- tracking-эхокардиография  (STE), позволяет 
расширить возможности диагностики кардиальной пато-
логии, ремоделирования миокарда  [28, 29]. При этом 
результаты STE хорошо коррелируют с анализом дефор-
мации с  помощью магнитно- резонансной томогра-
фии [30]. В настоящее время описаны возможности при-
менения методики STE при сердечной недостаточности, 
клапанной патологии, при заболеваниях перикарда, 
предпринимаются попытки применения STE для оценки 
функции левого предсердия  [31–34]. Таким образом, 

представляет большой научный интерес возможность 
применения STE в детской практике для ранней диагно-
стики кардиальной патологии, в т. ч. при НДСТ и связан-
ных с ней осложнений. 

Цель исследования – изучить особенности аритмиче-
ского синдрома у  детей с  недифференцированной дис-
плазией соединительной ткани и установить его возмож-
ную взаимосвязь с  фенотипическими и  висцеральными 
маркерами НДСТ, а  также с  уровнем N-концевого про-
мозгового натрийуретического пептида и  структурными 
изменениями сердца. 

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 алго-
ритмом, разработанным на основании подсчета суммар-
ного показателя диагностических коэффициентов отдель-
ных признаков; указание на  наличие аритмического 
синдрома в  анамнезе; возраст 10–17  лет  (детский воз-
раст). Критерии исключения: наличие дифференцирован-
ных, наследственных синдромов дисплазии соединитель-
ной ткани  (синдром Марфана, Элерса – Данлоса 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 
НДСТ [13, 35]. В группу контроля включались дети, сопо-
ставимые по возрасту и полу, с единичными признаками 
НДСТ либо малыми аномалиями развития, не  соответ-
ствующими ни  одному из  фенотипов НДСТ. Согласно 
вышеперечисленным критериям было отобрано 65 детей, 
которые были распределены в 2 группы: группа 1 (группа 
исследования)  – 40  детей с  аритмическим синдромом 
на фоне НДСТ, группа 2 (группа контроля) – 25 детей (без 
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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 электро-
кардиография  (ЭКГ) и  3-дневное мониторирование ЭКГ 
с анализом вариабельности сердечного ритма, что позво-
лило подтвердить аритмический синдром и верифициро-
вать нарушение сердечного ритма  (НСР) у  пациентов 
основной группы, определить возможные влияния вегета-
тивной нервной системы на сердечный ритм. Кроме того, 
всем исследуемым проведена трансторакальная эхо-
кардио графия  (ЭхоКГ) и  STE с  определением изменений 
продольной деформации миокарда левого желудочка 
(нижняя граница нормы для сканера Philips: -18%). 
Статистическая обработка данных проведена с помощью 
следующих пакетов для языка Python: SciPy, Pandas, Pyplot 
и Seaborn. Статистическую значимость различий определя-
ли с использованием параметрического критерия t- Стью-
дента в случае нормального распределения признака, при 
несоблюдении последнего – с использованием критерия 
Манна  – Уитни. Различия считались значимыми при 
p ≤ 0,05. Значимость различий качественных показателей 
определяли с  помощью критерия χ2  и  точного критерия 
Фишера. Корреляционный анализ непрерывных призна-
ков производился с помощью коэффициента корреляции 
Пирсона. Для корреляционного анализа качественных 
показателей использовался коэффициент Спирмена.

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. 

По результатам проведенной оценки признаков дис-
плазии соединительной ткани у  пациентов группы 1, 
по  сравнению с  группой 2, преобладали следующие 
локомоторные маркеры НДСТ: долихостеномелия, арах-
нодактилия, килевидная деформация грудной клетки 
II– III ст., сколиоз позвоночника II–III  ст., гипермобиль-
ность суставов, голубые склеры (рис. 1), что является ста-
тистически значимым (p < 0,05). 

Наряду с этим, у детей 1-й группы чаще определялось 
продольное плоскостопие  (72,5% vs 12%, p  <  0,05) 
и  неправильный прикус  (57,5% vs 16%, p  <  0,05). 
Диагностический коэффициент НДСТ у  всех пациентов 
основной группы превышал 23 балла, что является значи-
мым в  плане неблагоприятного прогноза в  отношении 
качества жизни при НДСТ и возможного прогрессирова-
ния заболевания (рис. 2). 

Проведенная нами количественная оценка значимо-
сти НДСТ показала, что в  группе 1  количество баллов 
варьировало от  23,5  до  70,65, Ме  – 45,78  [31,2; 52,7] 
в сравнении с группой 2, где диапазон значений варьиро-
вал от 3,99 до 23,89, Ме – 7,14 [5,56; 13,71] (p = 0,0). Таким 
образом, НДСТ у  детей 1-й  группы была выраженной, 
а  у  детей 2-й  группы единичные маркеры соединитель-
нотканных нарушений не укладывались в диагноз «НДСТ», 
а расценивались как диспластическая стигматизация, что 
в целом является вариантом нормы в детском возрасте.

Несмотря на отсутствие достоверных различий в груп-
пах, у детей с выраженными проявлениями НДСТ (группа 1) 
чаще выявлялись такие маркеры, как астеническая груд-
ная клетка (40%), воронкообразная деформация грудной 
клетки разной степени выраженности (37,5%), нарушения 
рефракции по типу миопии (30%) и астигматизма (12,5%). 
Стоит отметить, что наличие деформаций грудной клетки 
и позвоночника могут способствовать развитию аритми-
ческого синдрома и  его прогрессированию у  детей 
с НДСТ [1].

При анализе жалоб у  пациентов двух групп было 
выявлено, что детей с  выраженной НДСТ  (группа 1) 
по  сравнению с  контрольной группой  (группа 2) 

 Рисунок 1. Маркеры недифференцированной дисплазии соединительной ткани у детей
 Figure 1. Markers of undifferentiated connective tissue dysplasia in children
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достоверно чаще беспокоили боли в  сердце  (22,5% vs 
8%) и  быстрая утомляемость  (15% vs 4%)  (p  <  0,05). 
Несмотря на  отсутствие достоверных различий, у  детей 
1-й группы также чаще определялись эпизоды сердцеби-
ений (15% vs 12%), головные боли (25% vs 20%), вазоде-
прессорные обмороки (10% vs 4%). Вышеперечисленные 
жалобы могут быть связаны не  только непосредственно 
с  кардиальной патологией у детей, но и  с  дисфункцией 
вегетативной системы, которая часто выявляется в  дет-
ском возрасте и преобладает у лиц с НДСТ [1].

По данным ЭКГ, проведенной детям обеих групп, были 
установлены достоверные различия по вариантам арит-
мий  (p < 0,05). У детей с выраженной НДСТ  (1-я группа) 
определялись номотопные нарушения сердечного 
ритма (синусовая брадикардия – 25%, синусовая тахикар-
дия – 17,5%), а также более клинически значимые гетеро-
топные нарушения сердечного ритма: желудочковая экс-
трасистолия  (ЖЭС)  – 5%, наджелудочковая экстрасисто-
лия  (НЖЭС)  – 2,5%, пароксизмальная наджелудочковая 
экстрасистолия (НЖТ) – 2,5%. 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. 

По результатам трехдневного мониторирования ХМЭКГ 
также были выявлены достоверные различия по  гетеро-
топным нарушениям сердечного ритма  (p  <  0,05). Только 
у детей группы 1 определялись такие нарушения сердеч-
ного ритма, как желудочковая экстрасистолия (22,5%), над-
желудочковая экстрасистолия (100%), неустойчивые парок-
сизмы наджелудочковой тахикардии (20%).

В ходе исследования у пациентов 1-й группы выявле-
на умеренной степени зависимости статистически значи-
мая взаимосвязь гетеротопных нарушений сердечного 

ритма по данным ХМЭКГ (наджелудочковая и желудочко-
вая экстрасистолия) с  различными маркерами НДСТ, 
среди которых преобладали локомоторные признаки 
и патология органов зрения (табл.).

Анализ вариабельности сердечного ритма по ХМЭКГ 
также продемонстрировал межгрупповые различия 
по  среднесуточной ЧСС  (рис.  3). Так, у  детей 1-й  группы 
показатели ЧСС варьировали от 67,5 до 99 ударов в мину-
ту, Ме – 80 [76; 85] ударов в минуту; у пациентов 2-й груп-
пы ЧСС варьировала в диапазоне 64–92,5 ударов в мину-
ту, Ме – 76 [72,5; 80] ударов в минуту (р = 0,03).

По  результатам трансторакальной ЭхоКГ нами выяв-
лено наличие ПМК 1–2-й ст. у 26% пациентов группы 1, 
у  детей группы 2  ПМК не  определялся  (p  <  0,05). 
Полученные данные подтверждают ассоциацию ПМК 
с  ДСТ многими исследователями и  должны браться 
во внимание при стратификации риска ВСС [1].

Применение нами современного метода визуализа-
ции структуры сердца  – STE у  детей позволило 

 Рисунок 2. Количественные признаки выраженности недиф-
ференцированной дисплазии соединительной ткани у детей

 Figure 2. Quantitative characteristics of undifferentiated 
connective tissue dysplasia severity in children
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whishi whislo q1 med q3

Группа 1 73,65 20,50 31,20 45,78 52,07

Группа 2 23,89 3,99 5,56 7,14 13,71

 Таблица. Корреляционная связь гетеротопных нарушений 
сердечного ритма с маркерами недифференцированной 
дисплазии соединительной ткани у детей 1-й группы

 Table. Correlation between heterotopic heart arrhythmias and 
undifferentiated connective tissue dysplasia markers in Group 1

r p-value Маркеры НДСТ

0,375 0,017 Долихостеномелия

0,423 0,006 Арахнодактилия

0,436 0,005 Готическое небо

0,466 0,002 Гипотония мышц

0,487 0,001 Килевидная деформация грудной клетки II–III ст.

0,546 0,0 Сколиоз позвоночника II–III ст.

0,557 0,0 Миопия

0,616 0,0 Продольное плоскостопие

0,646 0,0 Астигматизм

 Рисунок 3. Показатели среднесуточной частоты сердечных 
сокращений у детей при анализе вариабельности сердечно-
го ритма

 Figure 3. Values of average daily heart rate in children during 
analysis of heart rate variability

105

100

95

90

85

80

75

70

65

60
группа 1 группа 2

ЧСС Среднее за сутки, p-value: 0,3316578945188239



299MEDITSINSKIY SOVET2023;17(23):294–302

Pe
di

at
ric

s

зафиксировать у  60% пациентов 1-й  группы  (n  = 24) 
достоверное снижение продольной деформации 
по переднему базальному сегменту (диапазон значений 
от -19,5% до -26,5%, Ме -24% [-22,7%; -24,8%]) в сравне-
нии с  группой 2, где диапазон значений варьировал 
от -21,3% до -26,3%, Ме -24,9% [-23,8%; -55,8%] (p = 0,007) 
и глобальной продольной деформации (диапазон значе-
ний от -9% до -34,5%, Ме -23,5% [-20%; -27,5%]) в срав-
нении с  группой 2, где диапазон значений варьировал 
от -17,5% до -38,5%, Ме -26% [-22,5%; -32%] (p = 0,02), что 
отражает процесс начального ремоделирования миокар-
да у детей с выраженной ДСТ за счет разрастания соеди-
нительной ткани, что, в  свою очередь, может формиро-
вать электрическую нестабильность и  аритмическую 
активность ткани, приводя в  дальнейшем к  серьезным 
нарушениям сердечного ритма [36–38]. 

В ходе исследования у пациентов группы 1 выявлена 
умеренной степени зависимости статистически значи-
мая взаимосвязь между снижением локального продоль-
ного стрейна в  переднем базальном сегменте, по  дан-
ным STE, и  килевидной деформацией грудной клетки 
II–III  ст.  (r1  = -0,362, p  = 0,02), пролапсом митрального 
клапана (r1 = -0,353, p = 0,03) и продольным плоскостопи-
ем (r1 = -0,351, p = 0,03). Кроме того, у пациентов той же 
группы определена слабой степени зависимости взаи-
мосвязь между снижением глобальной деформации 
левого желудочка сердца и  астенической формой груд-
ной клетки (r1 = -0,327, p = 0,04), воронкообразной дефор-
мацией грудной клетки II–III ст. (r1 = -0,313, p = 0,05).

В ходе исследования отмечено статистически значи-
мое повышение концентрации NT-proBNP у  пациентов 
1-й группы по сравнению с группой контроля (рис. 4). При 
этом средний уровень содержания в  сыворотке крови 
NT-proBNP не превышал референсных значений. 

При проведении корреляционного анализа в группах 
пациентов с  аритмическим синдромом на  фоне НДСТ 
(r1 – корреляции внутри группы 1) выявлена прямая сред-
ней степени зависимости статистически значимая взаи-
мосвязь уровня Nt-proBPN: с  ЧСС  (r1 = 0,462, p  = 0,010), 
с  уровнем диагностического порога НДСТ  (r1  = 0,496, 
p  =  0,001), с  наличием пролапса митрального клапана 
(r1 = 0,469, p = 0,002), ЖЭС (r1 = 0,582, p = 0,045); отмечена 
обратная слабой и  средней степени зависимости стати-
стически значимая взаимосвязь уровня Nt-proBPN 
с фракцией выброса по ЭхоКГ (r1 = -0,407, p-value = 0,044). 
Однако достоверной корреляции между глобальной про-
дольной деформацией левого желудочка с  уровнем 
NT-proBNP не выявлено. 

ВЫВОДЫ

Выявление ранних маркеров развития опасных нару-
шений ритма среди детей, подростков и  лиц молодого 
возраста сохраняет свою актуальность  [39]. Результаты 
проведенного исследования показали преобладание 
ряда маркеров дисплазии соединительной ткани у детей 
с аритмическим синдромом: долихостеномелия, арахно-
дактилия, килевидная деформация грудной клетки 

II–III  ст., сколиоз позвоночника II–III  ст., гипермобиль-
ность суставов, голубые склеры. В структуре аритмическо-
го синдрома у детей с недифференцированнной соеди-
нительной тканью преобладали гетеротопные нарушения 
сердечного ритма (желудочковая и наджелудочковая экс-
трасистолия, пароксизмальная наджелудочковая тахи-
кардия), в то время как фибрилляции предсердий, атрио-
вентрикулярной блокады II–III ст. не  было выявлено. 
Полученные данные подтверждают результаты исследо-
ваний с участием пациентов старше 18 лет с НДСТ [40, 41]. 
У детей и подростков с аритмическим синдромом на фоне 
НДСТ отмечена более частая встречаемость ПМК, что 
подтверждает роль пролабирования створок митрально-
го клапана в аритмогенезе, по данным B. Essayagh et al. 
за 2023 г. [42, 43]. 

Современный метод визуализации структур сердца – 
speckle- tracking-эхокардиография оказался более точ-
ным, в  отличие от  трансторакальной эхокардиографии, 
и позволил выявить раннее ремоделирование миокарда 
у  детей с  аритмическим синдромом в  виде снижения 
продольной деформации по переднему базальному сег-
менту и глобальной продольной деформации. Нами уста-
новлена взаимосвязь между снижением локального про-
дольного стрейна в  переднем базальном сегменте 
и  килевидной деформацией грудной клетки II–III  ст., 
пролапсом митрального клапана, продольным плоскосто-
пием, астенической формой грудной клетки, воронко-
образной деформацией грудной клетки II–III ст. Снижение 
продольного стрейна, впервые продемонстрированное 
у пациенток репродуктивного возраста с НДСТ, косвенно 
подтверждает полученные нами результаты и, кроме того, 
может отражать ранние стадии формирования фиброза 
миокарда [44, 45].

В нашем исследовании впервые была проведена оцен-
ка уровня NT-proBNP у детей с аритмическим синдромом 

 Рисунок 4. Результаты исследования уровня Nt-proBPN 
в исследуемых группах

 Figure 4. Nt-proBPN levels in the study groups
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на фоне НДСТ, при этом у них определялась более высокая 
концентрация в сыворотке крови данного биомаркера, что 
косвенно может отражать ранние стадии увеличения объ-
ема экстрацеллюлярного матрикса в миокарде. При этом, 
по данным крупномасштабных исследований, даже незна-
чительное повышение NT-proBNP может свидетельство-
вать о  субклиническом развитии сердечно- сосудистой 
патологии, что позволяет своевременно выявлять пациен-
тов с формирующимся нарушением структуры и функции 
сердца [22, 46–48]. Кроме того, нами была выявлена ассо-
циация уровня NT-proBNP с  диагностическим порогом 
недифференцированной дисплазии соединительной 
ткани. При проведении корреляционного анализа 

у пациентов с аритмическим синдромом на фоне недиф-
ференцированной дисплазии соединительной ткани выяв-
лена прямая средней степени зависимости статистически 
значимая взаимосвязь уровня Nt-proBPN с  частотой сер-
дечных сокращений, наличием пролапса митрального 
клапана нарушением, сердечного ритма по типу желудоч-
ковой экстрасистолиии. В  дальнейшем планируется вне-
дрение результатов исследования в разработку индивиду-
альных программ ведения пациентов детского возраста 
с дисплазиями соединительной ткани. 
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