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Проведен анализ фенотипических особенностей пациентов молодого возраста (18–44 года) с аритмическим 
синдромом недифференцированной дисплазии соединительной ткани (НДСТ). Установлена высокая распростра-
ненность деформации грудной клетки и позвоночника, выявлены низкий вес и высокий диагностический коэффици-
ент НДСТ (более 23 баллов) в группе пациентов с аритмиями на фоне НДСТ, что требует дальнейшего математиче-
ского анализа возможной взаимосвязи внешних проявлений НДСТ с нарушениями ритма и проводимости сердца. 
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The analysis of the phenotypic features of young patients (18–44 years old) with arrhythmic syndrome of undifferentiated 
connective tissue dysplasia (UCTD) was carried out. A high prevalence of chest and spine deformity was established,  
a low weight and a high diagnostic coefficient of UCTD (more than 23 points) were revealed in the group of patients  
with arrhythmias on the background of UCTD, which requires further mathematical analysis of the possible relationship of 
external manifestations of UCTD with cardiac rhythm and conduction disorders.
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НДСТ	–	недифференцированная дисплазия соединитель-	
	 	 ной ткани 

ПМК – пролапс митрального клапана

Фенотипические проявления недифферен-
цированной дисплазии соединительной 
ткани (НДСТ) во многом связаны с ведущим 

клиническим синдромом, затрагивающим ту или 
иную систему организма [1, 2]. Наибольшую на-
стороженность у лиц молодого возраста вызы-
вает аритмический синдром, признанный веду-
щим механизмом развития внезапной сердечной 
смерти [1, 3]. При этом в большинстве исследо-
ваний подчеркивается асимптомное или мало-
симптомное течение нарушений ритма и прово-
димости сердца в данной возрастной группе, что 
подчеркивает актуальность поиска внешних мар-
керов аритмий [1, 3–5]. В связи с этим целью дан-
ного исследования стало изучение фенотипиче-

ских особенностей пациентов молодого возраста 
с аритмическим синдромом НДСТ. 

Материал и методы. В рамках специализиро-
ванного приема пациентов с дисплазиями соеди-
нительной ткани на базе университетской клиники 
проводились сбор жалоб, анамнеза, физикальное 
обследование с углубленным изучением фенотипи-
ческих особенностей и определением диагностиче-
ского коэффициента НДСТ [1, 2, 4]. На начальном эта-
пе в исследование включено 93 пациента в возрасте 
18–44 лет (60 женщин и 33 мужчины) с аритмическим 
синдромом НДСТ (основная группа). Группу контроля 
составили 30 пациентов с НДСТ и нормальным ритмом 
сердца (сопоставимых по возрасту и полу). Инфор-
мированное добровольное согласие на медицинское 
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вмешательство получено у всех участников исследо-
вания, одобренного локальным этическим комитетом 
Омского государственного медицинского универси-
тета (протокол № 7 от 6 апреля 2022 года). Статисти-
ческая обработка данных проведена с помощью про-
граммного обеспечения SPSS v.13.0 (IBM, США). 

Результаты и обсуждение. При расспросе паци-
енты предъявляли жалобы: на повышенную утомляе-
мость (83,9 % пациентов основной группы vs 76,7 % 
пациентов группы контроля, p<0,05), общую сла-
бость (73,1 % vs 60,0 % соответственно, p<0,05), сни-
жение работоспособности (88,2 % vs 83,3 %, p<0,05), 
возникновение эпизодов сердцебиения (79,6  % vs 
6,7  %, p<0,01), перебои в работе сердца (65,6  % vs 
3,3  %, p<0,01), эпизоды головокружения (59,1  % vs 
10 %, p<0,01), чувство неудовлетворенности вдохом 
(72 % vs 3,3 % соответственно, p<0,01). Кроме того, 
у 28 % пациентов основной группы отмечались жало-
бы на эпизоды предобморочных состояний на фоне 
сердцебиения, что требует дальнейшего уточнения 
и наблюдения. При сборе анамнеза у 51,6 % пациен-
тов основной группы отмечено наличие диспласти-
козависимой деформации грудной клетки и позво-
ночника, нарушений ритма и проводимости сердца 
у родственников первой и второй линий родства. 
Распространенность низкой физической активности, 
курения и нерационального питания в исследуемых 
группах статистически значимо не отличалась. 

При физикальном обследовании рост (см) паци-
ентов основной и контрольной групп значимо не отли-
чался (173,5+9,4 см vs 169,7+10,2 см соответственно, 
p=0,06). Однако у пациентов основной группы отме-
чался более низкий вес (кг) (52,5+10,8 vs 58,9+13,4, 
p<0,05) и индекс массы тела (кг/м2) (17,52+2,7 vs 
21,4+3,2, p<0,01). У четверти (25,8 %) пациентов ос-
новной группы определялся дефицит массы тела, 
тогда как в группе контроля сниженный индекс мас-
сы тела выявлен только у 2 (6,7  %) обследованных 
(p<0,001). Средние значения систолического и диа-
столического артериального давления, а также ча-
стота сердечных сокращений у пациентов исследу-

емых групп статистически значимо не отличались 
(p=0,34). При перкуссии границы сердца в исследу-
емых группах были в пределах нормальных значений, 
при аускультации у 59,1 % пациентов основной груп-
пы выслушивались изолированные щелчки (клики), в 
32,3  % случаев в сочетании с позднесистолическим 
шумом, что позволило предварительно диагности-
ровать пролапс митрального клапана (ПМК). Среди 
фенотипических проявлений НДСТ у пациентов ос-
новной группы, по сравнению с группой контроля, 
отмечена более частая выявляемость деформации 
грудной клетки (32,3 % vs 13,3 %, p<0,05), патологии 
позвоночника (91,4 % vs 60 %, p<0,05), гипермобиль-
ности суставов (59,1  % vs 16,7  % соответственно, 
p<0,05). При этом у пациентов основной группы в 
51,6  % случаев наблюдалось сочетание торако-диа-
фрагмального и вертеброгенного синдромов с ПМК, 
в 34,4  % случаев торако-диафрагмальный синдром 
сочетался с гипермобильностью суставов. 

Диагностический коэффициент НДСТ у всех паци-
ентов основной группы превышал 23 балла (27,5+3,8) 
(неблагоприятный прогноз по инвалидизации и про-
должительности жизни), в группе контроля диа-
гностический коэффициент составил 18+4,3 балла 
(p<0,05). 

Заключение. Пациенты молодого возраста с нару-
шениями ритма и проводимости сердца на фоне НДСТ 
характеризуются высокой распространенностью веге-
тативных нарушений, астенического синдрома, более 
низкой массой тела и более частыми изменениями 
формы грудной клетки, позвоночного столба, а так-
же более высоким диагностическим коэффициентом 
НДСТ по сравнению с контрольной группой, что требу-
ет дальнейшего математического анализа возможной 
взаимосвязи внешних проявлений НДСТ с нарушения-
ми ритма и проводимости сердца.
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