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Нарушения ритма и проводимости у па-
циентов с дисплазией соединительной 
ткани (ДСТ) регистрируются в 31,7–

64,4   % случаев [1, 3]. Результаты ЭКГ по-
коя, холтеровского мониторирования, чрес-
пищеводного электрофизиологического 
исследования (ЧП ЭФИ) свидетельствуют 
о существенном разнообразии аритмий: от 
вполне доброкачественного до потенциаль-
но жизнеугрожающего характера [2, 4]. По-
скольку клиническое значение нарушений 
сердечного ритма у пациентов с ДСТ весьма 
неодинаково, наблюдение и лечение дан-
ной категории пациентов требует диффе-
ренцированного подхода. Перспективным 
представляется поиск взаимосвязи тяжести 
аритмического синдрома с диспластическим 
фенотипом.

Цель исследования: оптимизировать диф-
ференциальную диагностику и стратификацию 
аритмического синдрома у пациентов с ДСТ на 
основе фенотипического анализа.

Материал и методы. Под наблюдением 
находились 116 пациентов (65 мужчин, 51 жен-
щина, средний возраст 22,2±4,5 лет) с клини-
ческими признаками ДСТ. Критерии включе-
ния: мужчины и женщины в возрасте от 18 до 
35 лет; наличие внешних и/или висцеральных 
признаков ДСТ; нарушения сердечного рит-
ма и проводимости, в том числе в анамнезе. 
Критерии исключения: наследственные син-
дромы (Марфана, Элерса – Данлоса и др.), 
кроме синдрома ПМК; другая сердечно-сосу-
дистая патология (артериальная гипертензия, 
ишемическая болезнь, некоронарогенные за-
болевания миокарда, пороки сердца, травмы 

грудной клетки и др.); острые и хронические 
в периоде обострения заболевания внутрен-
них органов; нарушения со стороны централь-
ной нервной системы; эндокринная патоло-
гия; беременность и послеродовый период. 
Контрольную группу составили 15 здоровых 
людей без признаков ДСТ, сопоставимых по 
полу и возрасту. Всеми обследуемыми было 
подписано информированное добровольное 
согласие на участие в исследовании. Осу-
ществляли фенотипический анализ с выяв-
лением внешних и висцеральных признаков 
наследственных нарушений соединительной 
ткани, эходопплеркардиографию («Vivid-3», 
Израиль), ЭКГ в 12 отведениях («Shiller AT-1», 
Япония), холтеровское мониторирование ЭКГ 
(«Кардиотехника-04», Санкт-Петербург). При 
статистическом анализе данных оценивали χ2, 
относительный риск (RR) и 95 % доверитель-
ный интервал (CI).

Результаты и обсуждение. У пациентов 
с ДСТ чаще определялись нарушения авто-
матизма в виде миграции водителя ритма 
по предсердиям (48,3 % случаев), одиноч-
ной и парной наджелудочковой экстрасисто-
лии (85,3 и 56,9 % соответственно), одиноч-
ной и парной желудочковой экстрасистолии 
(62,9 и 30,2 %). Прогностически значимые 
аритмии (пароксизмальная наджелудочко-
вая тахикардия (22,4  %), пароксизмальная 
фибрилляция предсердий (0,9 %), парная 
и групповая желудочковая экстрасистолия 
(30,2 и 16,4 % соответственно), нарушения 
синоатриального (СА) и атриовентрикуляр-
ного (АВ) проведения (12,9 и 14,7 %), паузы 
асистолии > 2,5 сек (11,2 %)) выявлены толь-
ко в ходе холтеровского мониторирования 
(р<0,0001). ЧП ЭФИ расширило спектр нару-
шений ритма и проводимости дисфункцией 
синусового узла (12,1 %) и СА-проведения 
(12,1  %), синдромом слабости синусово-
го узла (2,6 %), синдромами WPW (9,5 %) и 
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СLС (1,7 %), дисфункцией АВ-соединения 
(8,6 %), дуализмом АВ-соединения (4,3 %). 

Фенотип пациентов с аритмическим син-
дромом формировали астенический тип кон-
ституции (37,9 %; χ2 = 6,9, р = 0,008), сколиоз 
(38,8 %; χ2 = 7,2, р = 0,007), гипермобильность 
суставов (37,1 %; χ2 = 6,7, р = 0,010), соче-
тание пролапса митрального клапана с ано-
мально расположенными хордами (83,6 %; 
χ2 = 44,1, р < 0,0001). Проаритмогенные вли-
яния хронических очагов инфекции (тонзил-
лита, гайморита, бронхита, холецистита), а 
также язвенной болезни 12-перстной кишки 
и астеновегетативного синдрома достоверно 
чаще встречались в группе ДСТ с прогностиче-
ски значимыми аритмиями (38,2 %, р = 0,046). 
Вполне очевидно, что указанные фенотипиче-
ские особенности могут быть использованы 
как показания для проведения холтеровского 
мониторирования ЭКГ.

Для улучшения диагностики нарушений 
сердечного ритма и проводимости у молодых 
пациентов с ДСТ, в том числе определения по-
казаний к ЧП ЭФИ, мы предприняли попытку по-
иска диспластических признаков, которые бы 
ассоциировались с конкретным видом аритмии, 

в частности дисфункцией синусового узла, СА-
проведения, АВ-узла, АВ-проведения и пред-
возбуждением желудочков. Оказалось, что на-
личие воронкообразной деформации грудной 
клетки (ВДГК) (RR = 1,7; 95 % CI 1,0; 2,7), атро-
фических стрий (RR = 1,7; 95 % CI 1,0; 2,7), пло-
скостопия (RR = 1,7; 95 % CI 1,0; 2,7) повышало 
риск выявления вегетативной дисфункции сину-
сового узла и/или СА-проведения. ВДГК увели-
чивала и риск выявления дисфункции АВ-узла 
и/или АВ-проведения (RR = 1,6; 95 % CI 1,1; 2,5). 
Риск выявления синдрома предвозбуждения 
желудочков возрастал при наличии стрий (RR = 
2,1; 95 % CI 1,1; 4,5) и плоскостопия (RR = 2,1; 
95 % CI 1,1; 4,8).

Заключение. Определены некоторые 
особенности аритмий при различных дис-
пластических признаках, что позволит суще-
ственно облегчить их диагностику. В случае 
выявления у данной категории пациентов 
каких-либо отклонений по данным суточного 
мониторирования ЭКГ – следует продолжать 
обследование, в том числе с применением 
метода ЧП ЭФИ для выявления нарушений 
ритма с потенциальной возможностью хирур-
гической коррекции.
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