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ОРИГИНАЛЬНЫЕ СТАТЬИ

Сердечно�сосудистые заболевания занимают
первое место в структуре хронической неин�
фекционной патологии, являясь одной из ос�

новных причин смертности населения различных
возрастных групп [1�5]. Сложившаяся ситуация
диктует необходимость признать приоритетными
направлениями детского здравоохранения раннюю
диагностику и совершенствование лечебно�профи�
лактической помощи детям с аритмиями. Актуаль�
ность этого положения несомненна, если учесть не
исчерпанный на сегодняшний день эффект профи�
лактики в детском возрасте сердечно�сосудистых
заболеваний, приводящих к преждевременной смер�
тности и инвалидизации взрослого населения [6, 7].

В настоящее время одной из причин, приводящих
к развитию сердечных аритмий, является дисплазия
соединительной ткани сердца [8�10]. Большая час�
тота выявления в популяции, неоднородность кли�
нических и функциональных проявлений синдрома
дисплазии соединительной ткани сердца у детей дик�
тует необходимость его дифференцированной инди�
видуальной оценки [11, 12].

Цель исследования – изучить маркеры соедини�
тельнотканной дисплазии у детей и подростков с на�
рушениями ритма и проводимости сердца.

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ

Объектом исследования явились 1055 детей и под�
ростков в возрасте от 3�х до 15�ти лет, проживающие
в г. Красноярске, и их семьи. Первая группа вклю�
чала 743 ребенка с нарушениями ритма и проводи�
мости сердца (НРПС), проходивших обследование
и лечение в условиях регионального научно�практи�
ческого центра синкопальных состояний и наруше�
ний сердечного ритма на базе клиники НИИ меди�
цинских проблем Севера. Вторую группу составили
312 детей без нарушений ритмической деятельности
сердца, относившиеся к I и II группам здоровья, не
имеющие жалоб со стороны сердечно�сосудистой сис�
темы.

Электрокардиографические исследования выпол�
нялись на аппаратах BIOSET 3600/3700, Cardiofax.
Суточную запись ЭКГ осуществляли с помощью кар�
диорегистратора «Медиком ИН�22» в двух модифи�
цированных отведениях, близких к стандартным V1
и V6. Анализ 18�24�часовой записи проводили по ме�
тодическим рекомендациям Минздрава РФ. Ультраз�
вуковое исследование сердца и магистральных сосу�
дов проводилось на аппарате ALOKA�100.

Статистическая обработка результатов проводи�
лась с помощью пакета прикладных программ Sta�
tistiсa 6.0 for Windows (Stat. Soft. Inc., 1995). Для
проверки соответствия формы реального распреде�
ления нормальному использован критерий Колмого�
рова�Смирнова. Для сравнения средних показателей
количественных признаков в исследуемых группах ис�
пользовали t�критерий Стьюдента. Различия счита�
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ли статистически значимыми при р < 0,05. Опре�
деление достоверности различий проводилось с по�
мощью критерия χ2 для долей, критерия Пирсона
(разница считалась достоверной при p < 0,05). Для
исследования силы взаимосвязи показателей вы�
числялся коэффициент парной корреляции Спир�
мена (r).

РЕЗУЛЬТАТЫ И ИХ ОБСУЖДЕНИЕ

Результаты клинического осмотра показали,
что у пациентов I группы в 4,6 раз чаще в срав�
нении с детьми II группы регистрировались раз�
литой красный дермографизм, периферическая
«мраморность» сосудов кожи, общий гипергид�
роз (табл. 1). Клинические признаки вегетатив�
ной дисфункции были характерны для 542 чело�
век (51,37 %) из общего числа обследованных.

При объективном осмотре границы абсолют�
ной и относительной тупости сердца у всех обсле�
дованных лиц были в пределах возрастной нормы.
У 27,31 % детей I группы и 9,09 % детей II груп�
пы определялась усиленная пульсация верхушеч�
ного толчка. Аускультативная картина в области
сердца у большинства обследованных соответс�
твовала норме: отклонений в звучности, соотно�
шении и продолжительности сердечных тонов не
выявлено. В 168 случаях (15,92 %) выявлено ос�
лабление I тона над областью верхушки сердца,
у 109 (10,33 %) – усиление I тона, акцент II тона
над легочной артерией регистрировался у 75 па�
циентов (7,11 %).

Систолический шум, локализованный в области
верхушки сердца и в точке Боткина (Б5), достовер�
но чаще выслушивался у детей I группы (р < 0,05).
Шум был непродолжительным, негрубым по тембру,
исчезал или уменьшался при перемене положения те�
ла либо после физической нагрузки, что свидетельс�
твовало о его функциональном генезе. Единичные
систолические щелчки, выслушиваемые в точке Бот�
кина (Б5) и в области верхушки сердца, отмечались
у 29,07 % пациентов I группы и у 9,09 % детей II груп�
пы (р < 0,05). Среди нарушений ритма сердца, вы�
явленных на этапе объективного осмотра, были ды�
хательная аритмия (29,48 %), тахикардия (6,73 %),
брадикардия (2,18 %) и экстрасистолия (2,75 %). Сле�
дует отметить, что распространенность аускультатив�
ных изменений в области сердца у детей I группы бы�
ла достоверно выше (63 %, р < 0,05).

У 262 детей (38,47 %) I группы наблюдалась оча�
говая микросимптоматика: сглаженность или асим�
метрия носогубных складок, преходящий мелкораз�
машистый нистагм, преходящее косоглазие, девиация
языка в сторону. Клинические проявления синдро�
ма периферической цервикальной недостаточности
(гипотония мышц рук, асимметрия лопаток, рекур�
вация суставов и др.) были зарегистрированы у 214

(20,28 %) из общего числа детей, из них в 27,1 % слу�
чаев наблюдалась болезненность при пальпации ос�
тистых отростков и паравертебральных точек. Сухо�
жильная гиперрефлексия регистрировалась у 11,56 %
всех обследованных, неустойчивость в позе Ромбер�
га – у 9,25 %, в большинстве случаев у детей, пере�
несших перинатальное поражение ЦНС.

Оценка комплекса определенных фенотипических
признаков дает возможность заподозрить синдром
дисплазии соединительной ткани сердца (СДСТ) уже
на стадии физического обследования. Большинство
детей, составляющих I группу, характеризовались вы�
соким уровнем стигматизации (6�9 стигм), который
превышал так называемый «порог», позволяющий по�
дозревать нарушение эмбриогенеза. У детей II груп�
пы достоверно чаще регистрировался низкий уровень
стигматизации (3�5 стигм, р < 0,005).

Результаты проведенного исследования выявили
наличие фенотипических особенностей, специфичных
для СДСТ, у 267 пациентов (39,21 %) I группы и
108 детей (28,88 %) II группы, р < 0,05. Наиболее час�
тыми проявлениями соединительнотканной неполно�
ценности явились аномалии позвоночника, конечнос�
тей, а также деформации грудной клетки – у 55,64 %
из всех обследованных (табл. 2).

Таблица 1
Сравнительная характеристика объективного 

статуса обследованных детей (P ± m, %)
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Данные объективного статуса

Бледность кожных покровов

Дермографизм:
� красный
� белый

Периферическая «мраморность»
сосудов

Акроцианоз

Усиление венозного рисунка в
височно�лобной области

Локальный гипергидроз

Периорбитальный цианоз

Ослабление I тона

Усиление I тона

Акцент II тона

Систолический шум

Систолические "щелчки"

Аритмии:
� дыхательная аритмия
� брадикардия
� тахикардия
� экстрасистолия

Неврологическая микросимптоматика

Сухожильная гиперрефлексия

Синдром ПЦН

I группа
(n = 743)

17,18 ± 1,45

17,47 ± 1,46
13,51 ± 1,31

25,11 ± 1,66

13,66 ± 1,32

29,52 ± 1,75

22,91 ± 1,61

38,77 ± 1,88

22,91 ± 1,61

15,42 ± 1,38

10,13 ± 1,16

87,22 ± 1,27

29,07 ± 1,74

31,28 ± 1,77
2,20 ± 0,56
9,25 ± 1,11

3,96 ± 0,75

8,47 ± 1,86

7,18 ± 1,45

9,37 ± 1,75

II группа
(n = 312)

5,88 ± 1,22

8,56 ± 1,45
3,74 ± 0,98

12,30 ± 1,70

4,28 ± 1,05

1,07 ± 0,53

3,21 ± 0,91

4,44 ± 1,82

5,88 ± 1,22

1,07 ± 0,53

1,60 ± 0,65

21,12 ± 2,11

9,09 ± 1,49

6,20 ± 2,27
�
�
�

�

1,34 ± 0,59

3,74 ± 0,98

p

< 0,05

< 0,05
< 0,05

< 0,05

< 0,05

< 0,05

< 0,05

< 0,05

< 0,05

< 0,05

< 0,05

< 0,05

< 0,05

> 0,05
�
�
�

�

< 0,05

< 0,05



Мы провели анализ частоты встречаемости
и выраженности фенотипических маркеров со�
единительнотканной дисплазии при различных
вариантах нарушений ритма и проводимости
сердца (табл. 3). Наибольший процент встреча�
емости фенотипических маркеров соединитель�
нотканной неполноценности был характерен для
детей с гетеротопными аритмиями. Во всех вы�
деленных нами подгруппах лидирующее место
занимали аномалии конечностей, частота дан�
ных фенотипических маркеров варьировала от
26,04 % у детей с редкими электрокардиографи�
ческими синдромами до 80,37 % у пациентов с
гетеротопными аритмиями (р < 0,05).

Наименьшая частота встречаемости аномалий
ушных раковин выявлялась у детей с редкими
ЭКГ�синдромами (19,79 %), наибольшая – у де�
тей с комбинированными аритмиями (51,61 %).
В фенотипе детей с номотопными нарушениями
ритма и у детей с нарушениями проводимости
сердца, кроме вышеизложенных фенотипических
маркеров, преобладали микроаномалии глаз и
ротовой полости (15,43 % и 14,94 %, соответс�
твенно). Фенотип детей с гетеротопными арит�
миями отличался преобладанием аномалий ко�
жи (40,19 %, p < 0,001), деформаций грудной
клетки (14,95 %, p < 0,01) и сколиоза (8,41 %,
p < 0,001).

Результаты проведенного эхокардиографи�
ческого исследования выявили малые врожденные
аномалии развития сердца (МАРС) у 43,6 % детей
(табл. 4).

Наибольший удельный вес эхокардиографичес�
ких маркеров соединительнотканной дисплазии сер�

дца был выявлен у детей с гетеротопными аритми�
ями (46,73 %, p < 0,05) в сравнении с другими фор�
мами аритмий. У этих же детей достоверно чаще ре�
гистрировались как изолированные формы МАРС
(33,64 %, p < 0,05), так и различные их сочетания

Таблица 2
Характеристика фенотипических особенностей

обследованных детей (P ± m, %)
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Фенотипические маркеры

Астенический тип конституции

Аномалии ушных раковин

Аномалии кожи, из них:
� повышенная растяжимость кожи
� пигментные пятна "кофе с молоком"
� рубчики по типу "папиросной бумаги"
� невусы

Аномалии ротовой полости, из них:
� готическое небо

Аномалии глаз

Пупочная грыжа

Аномалии верхних конечностей, из них:
� искривление мизинца
� синдром "запястья"

Аномалии нижних конечностей, из них:
� большой 2�ой палец стопы
� плоскостопие
� сандалевидная стопа

Деформация грудной клетки, из них:
� впалая грудная клетка
� килевидная грудь

Деформация позвоночника, из них:
�сколиоз

I группа
(n = 743)

33,92 ± 1,74

86,68 ± 1,25

23,15 ± 1,55
3,90 ± 0,71
9,56 ± 1,08
0,88 ± 0,36
0,88 ± 0,36

13,19 ± 1,24
10,36 ± 1,12

8,34 ± 1,01

11,98 ± 1,19

28,94 ± 1,66
16,96 ± 1,38
11,98 ± 1,19

40,51 ± 1,80
27,19 ± 1,63
6,59 ± 0,91
10,57 ± 1,18

12,11 ± 1,20
7,49 ± 1,01
6,17 ± 0,92

51,28 ± 1,83
3,23 ± 0,65

II группа
(n = 312)

6,73 ± 1,42

38,78 ± 2,76

10,58 ± 1,74
0,64 ± 0,45
6,09 ± 1,35

�
�

22,76 ± 2,37
9,62 ± 1,67

11,86 ± 1,83

14,10 ± 1,97

28,85 ± 2,56
16,67 ± 2,11
8,33 ± 1,56

32,05 ± 2,64
16,35 ± 2,09
3,85 ± 1,09
4,01 ± 1,00

6,09 ± 1,35
1,60 ± 0,65
1,60 ± 0,65

31,09 ± 2,62
�

p

< 0,05

< 0,05

< 0,05
< 0,05
> 0,05

< 0,05
> 0,05

> 0,05

> 0,05

> 0,05
> 0,05
> 0,05

< 0,05
< 0,05
> 0,05
< 0,05

< 0,05
< 0,05
> 0,05

< 0,05

Фенотипические
маркеры

Аномалии ушных
раковин

Аномалии кожи

Микроаномалии
конечностей

Деформация грудной
клетки

Сколиоз

Микроаномалии глаз и
ротовой полости

Номотопные 
аритмии
(n= 473)

1

35,52 ± 2,20
p1�2 < 0,05
p1�5 < 0,05

15,86 ± 1,68
p1�2 < 0,001
p1�5 < 0,001

53,49 ± 2,29
p1�2 < 0,001
p1�5 < 0,001

9,30 ± 1,34
p1�5 < 0,001

1,48 ± 0,56
р1�2 < 0,001

15,43 ± 1,66
р1�5 < 0,05

Гетеротопные
аритмии
(n = 98)

2

46,73 ± 4,82
p2�3 < 0,05
p2�5 < 0,05

40,19 ± 4,74
p2�3 < 0,001
p2�5 < 0,001

80,37 ± 3,84
p2�3 < 0,001
p2�4 < 0,05

14,95 ± 3,45
p2�3 < 0,05

8,41 ± 2,68
р2�3 < 0,05

17,76 ± 3,69
р2�5 < 0,05

Нарушения
проводимости сердца

(n = 174)

3

27,59 ± 3,39
p3�4 < 0,05

16,67 ± 2,83
p3�5 < 0,001

52,87 ± 3,78
p3�5 < 0,001

6,90 ± 1,92
p3�5 < 0,05

1,72 ± 0,99

14,94 ± 2,70

Комбинированные
аритмии
(n = 9)

4

51,61 ± 8,97
p4�5 < 0,05

29,03 ± 8,15
p4�5 < 0,001

51,61 ± 8,97
p4�5 < 0,05

6,45 ± 4,41

3,23 ± 3,17

9,68 ± 5,31

Редкие ЭКГ�
синдромы
(n = 288)

5

9,79 ± 2,35

4,17 ± 1,18

26,04 ± 2,59
p5�2 < 0,001

2,08 ± 0,84
p5�2 < 0,001

�

9,03 ± 1,69

Таблица 3
Фенотипическая характеристика детей с различными вариантами 

нарушений ритма сердца и проводимости (Р ± m, %)



(13,08 %, p < 0,05). Частота встречаемости изо�
лированных форм МАРС у детей с нарушени�
ями проводимости составила 31,03 %, что ока�
залось достоверно выше в сравнении с номо�
топными аритмиями (p < 0,05). Наименьший
процент малых аномалий развития сердца был
характерен для детей с комбинированными
аритмиями (25,81 %).

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Таким образом, в большинстве случаев в
клиническом статусе детей с нарушениями рит�
ма и проводимости сердца определяются приз�
наки вегетативной дисфункции, аускультатив�
ная картина характеризуется высокой частотой
встречаемости систолического шума функционального
генеза и систолических «щелчков», у 1/3 пациентов
прослеживается неврологическая микросимптоматика.

Результаты клинического осмотра показали, что
определяющее значение в формировании фенотипа
детей с различными нарушениями ритмической дея�
тельности сердца имеют микроаномалии конечностей,
деформации грудной клетки и позвоночника, анома�
лии кожи, аномалии развития ушных раковин. Наи�
большая частота встречаемости фенотипических мар�

керов соединительнотканной дисплазии была харак�
терна для детей с гетеротопными нарушениями сер�
дечного ритма.

У 43,6 % детей с различными нарушениями сер�
дечного ритма и проводимости выявлены малые ано�
малии развития сердца. К группе высокого риска по
развитию аритмий необходимо относить детей с изо�
лированными аномально расположенными хордами
левого желудочка, с изолированным пролапсом мит�
рального клапана, а также с их сочетанием.

Таблица 4
Частота встречаемости малых врожденных аномалий 

развития сердца у обследованных детей (P ± m, %)
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ОРИГИНАЛЬНЫЕ СТАТЬИ

Малые аномалии развития сердца

Пролапс митрального клапана (ПМК)

Пролапс трикуспидального клапана (ПТК)

Дисфункция хордального аппарата (ДХА)

Дополнительные хорды левого
желудочка (ДХЛЖ)

ПМК + ДХЛЖ

ПМК + ПТК

ПМК + ПТК + ДХЛЖ

Всего:

I группа
(n = 743)

15,86 ± 1,40

2,20 ± 0,56

14,98 ± 1,37

14,54 ± 1,35

9,25 ± 1,11

0,88 ± 0,36

0,44 ± 0,25

58,15 ± 1,89

II группа
(n = 312)

3,21 ± 0,91

0,53 ± 0,38

5,35 ± 1,16

5,35 ± 1,16

2,67 ± 0,83

�

�

17,11 ± 1,95

p

< 0,001

< 0,040

< 0,001

< 0,001

< 0,001

< 0,001
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