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С целью оценки распространенности диспластических синдромов и фенотипов у практически здоровых 
лиц молодого возраста и изучения взаимосвязей между числом костных признаков и параметрами сердечного 
ритма и распространенностью аритмий обследовано 111 испытуемых в возрасте от 18 до 25 (20,2±1,7) лет, из 
них 37 юношей и 74 девушки.
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To study prevalence of syndromes and phenotypes of dysplasia in healthy young adults and to study correlations 
between the number of bone signs as well as the heart rhythm parameters and the prevalence of arrhythmias, 111 subjects 
aged 20.2±1.7 years (18 25 years) including 37 males and 74 females were examined.

Key words: healthy young adults, connective tissue dysplasia, marfanoid appearance, ECG Holter monitor-
ing, cardiac arrhythmias, heart rate variability.

За полвека, прошедших от начала применения 
холтеровского мониторирования (ХМ), клиническая 
практика накопила огромный опыт оценки сердечного 
ритма и диагностики его нарушений у лиц без призна-
ков кардиальной патологии. Статистические парамет-
ры и показатели вариабельности ритма сердца (ВСР) 
стали широко использоваться для оценки характера 
вегетативной регуляции и функционального состо-
яния испытуемых [1, 12]. Методы оценки ВСР полу-
чили особенно широкое распространение после вы-
хода в свет в 1996 году рекомендаций по стандартам 
измерения и нормативам временных и статистических 
параметров ритма сердца, подготовленных рабочей 
группой Европейского кардиологического общества и 
Северо-Американской Ассоциации электрофизиологии 
и кардио стимуляции [27]. Знакомство с этими норма-
тивами свидетельствует о том, что разброс показателей 
ВСР весьма велик, так что у практически здоровых лиц 
молодого возраста величина стандартного отклонения 
сопоставима со средними статистическими показате-
лями ритма сердца [5].

Широкое использование ХМ в клинической прак-
тике показало также, что у практически здоровых лиц 
молодого возраста часто встречаются не только выра-
женная синусовая аритмия, миграция суправентрику-
лярного водителя ритма, единичные наджелудочковые 
и желудочковые экстрасистолы, но также и экстрасис-
толия довольно высоких градаций и даже эпизоды па-
роксизмальных нарушений ритма. Такие находки не 
являются редкостью и обнаруживаются, в том числе, 
у практически здоровых лиц молодого возраста, ставя 
в тупик клиницистов и врачей функциональной диа-
гностики. Так, по данным Ю.В.Шубика [14], короткие 
пароксизмы наджелудочковых тахиаритмий (3-4 ком-
плекса) регистрируются у 10-18% практически здоро-
вых людей, парная желудочковая экстрасистолия - в 
4-60% случаев. Обычно такие находки, после безре-
зультатного клинического обследования, трактуются 
как проявление вегетативной дисфункции. Учиты-

вая то обстоятельство, что одной из наиболее частых 
причин развития вегетативной дисфункции является 
дис плазии соединительной ткани (ДСТ), есть все ос-
нования полагать, что при разработке нормативов 
ритма сердца и трактовке сердечных аритмий следу-
ет учитывать признаки ДСТ. Обоснованность такого 
предположения подтверждают литературные данные, 
свидетельствующие, что признаки ДСТ довольно час-
то сопровождаются развитием различных нарушений 
ритма и проводимости [17]. 

Необходимо отметить, что за последние годы 
представления о ДСТ в России существенно измени-
лись. Начиная с 90-х годов и до недавнего времени, 
термин ДСТ использовался как синоним понятия на-
следуемое нарушение соединительной ткани. Было 
принято делить ДСТ на дифференцированные и недиф-
ференцированные [16, 8]. Диагностика недифференци-
рованных ДСТ строилась на выявлении произвольно 
избранного количества признаков дизморфогенеза (ко-
личественный подход), что привело к гипердиагности-
ке ДСТ и низкой межисследовательской воспроизводи-
мости результатов. 

С нашей точки зрения, принятой комитетом Эк-
спертов ВНОК (2009), следует отказаться от понятия 
недифференцированные ДСТ и понимать под ДСТ 
нарушения соединительной ткани полигенно-мульти-
факториальной природы, объединенные в синдромы и 
фенотипы на основе общности внешних и/или висце-
ральных признаков [6]. Подчеркнем, что необходимость 
использования представлений о полигенно-мультифак-
ториальных заболеваниях и состояниях применитель-
но к ДСТ во многом связана как с объективно сущес-
твующими трудностями в изучении полиморфизмов и 
мутаций множества генов, ответственных за структуру 
и функцию соединительной ткани, так и с глубоким от-
ставанием молекулярно-генетических исследований в 
нашей стране. 

Принятые Комитетом Экспертов Российские ре-
комендации по наследуемым нарушениям соедини-
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тельной ткани выделяют шесть классифицируемых 
диспластических синдромов и фенотипов (ДСиФ), 
среди которых названы пролапс митрального клапана 
(ПМК), марфаноидная внешность (МВ), марфанопо-
добный, элерсоподобный и смешанный фенотипы, а 
также синдром гипермобильности суставов. Разрабо-
таны алгоритмы диагностики ДСиФ, которые опира-
ются на согласованные международным сообществом 
рекомендации [18, 20, 22]. Однако распространенность 
отдельных ДСиФ среди практически здоровых лиц мо-
лодого возраста остается не изученной, а анализ при-
чин неоднородности показателей сердечного ритма и 
развития сердечных аритмий среди практически здо-
ровых лиц молодого возраста с позиций концепции о 
ДСиФ не проводился.

Опубликованные ранее данные касались сравне-
ния сердечных аритмий у лиц с так называемыми не-
дифференцированными ДСТ и здоровых лиц того же 
возраста и пола [17]. При таком сравнении у лиц с не-
дифференцированными ДСТ чаще диагностировались 
нарушения сердечного ритма, но вопрос о том, какие 
из признаков дисплазии и какой из диспластических 
синдромов способствует развитию сердечных аритмий 
при использовании такого подхода не мог быть решен-
ным. Анализ литературных данных давал основание 
полагать, что наибольший вклад в изменение показа-
телей ВСР и развитие аритмий вносит ПМК [9]. Кроме 
того, ранее нами были получены данные о возможной 
взаимосвязи между костными признаками (КП) ДСТ и 
развитием аритмий у больных с ИБС [7].

Эти данные послужили основанием для предпо-
ложения о том, что именно костные признаки ДСТ, 
особенно тесно связанные с вегетативной дисфункци-
ей и нарушением механизмов межклеточного взаимо-
действия, могут сопровождаться особенно заметными 
изменениями параметров ВСР и увеличением частоты 
развития нарушений сердечного ритма и проводимос-
ти. Для проверки изложенной гипотезы нами прове-
дено исследование, целью которого явилась оценка 
распространенности диспластических синдромов и 
фенотипов у практически здоровых лиц молодого воз-
раста и изучение взаимосвязей между числом костных 
признаков, параметрами сердечного ритма и распро-
страненностью аритмий.

МАТЕРИАЛ И МЕТОДЫ ИССЛЕДОВАНИЯ

Обследовано 111 «практически здоровых» испы-
туемых в возрасте от 18 до 25 (20,2±1,7) лет, из них 37 
юношей и 74 девушки. Всем включенным в обследова-
ние проведено клиническое, фенотипическое и эхокар-
диографическое (ЭхоКГ) обследование, а также поли-
функциональное ХМ на АПК «Кардиотехника-04-АД3» 
«ИНКАРТ». Фенотипическое и антропометрическое 
обследование проводилось с использованием специ-
ально разработанной карты, учитывающей основные 
признаки дисплазии, включенные в упомянутые выше 
международные критерии. Костные признаки ДСТ 
включали в себя арахнодактилию, воронкообразную 
или килевидную деформацию грудной клетки, арко-
видное нёбо, нарушение пропорций тела (выполнение 
хотя бы одного из 4-х так называемых коэффициентов 

долихостеномелии), сколиотическую деформацию 
позвоночника, плоскостопие, изменение формы чере-
па. При выявлении четырех и более костных призна-
ков диагностировалась МВ. Полипозиционное ЭхоКГ 
исследование использовалось для выявления пролапса 
митрального клапана и малых аномалий сердца (МАС). 
Диагностика других ДСиФ проводилась по ранее опуб-
ликованным алгоритмам [6]. 

К синдрому ПМК относились случаи выявления 
ЭхоКГ признаков выбухания створок митрального кла-
пана в полость левого предсердия на 3 мм и более в со-
четании с миксоматозом створок (створки) в диастолу 
до 5 мм и более (классический ПМК), либо ПМК без 
утолщения створок (неклассический ПМК) с призна-
ками системного вовлечения соединительной ткани. 
Пролабирование створок в полость левого предсердия 
не более 2 мм рассматривалось как малая аномалия 
сердца (МАС). Количественный подход к диагности-
ке ДСТ не применялся и все случаи выявления трех и 
более внешних признаков ДСТ, не укладывающиеся в 
один из вышеназванных фенотипов, рассматривались 
как вариант нормы. 

Группа юношей с МВ, выявленной при скринин-
ге, была в дальнейшем дополнена 29 пациентами c 
этим фенотипом того же возраста, что позволило сфор-
мировать репрезентативную группу лиц с МВ (42 об-
следованных). 

ПОЛУЧЕННЫЕ РЕЗУЛЬТАТЫ

Как мы уже отмечали, одной из причин большо-
го разброса значений показателей ВСР может быть 
присутствие в группе практически здоровых лиц мо-
лодого возраста лиц с различными диспластическими 
синдромами и фенотипами. В силу изложенного все 
испытуемые были обследованы фенотипически и, в 
соответствие с алгоритмами, предложенными в упо-
мянутых Российских рекомендациях по наследуемым 
нарушениям соединительной ткани (2009) [13], клас-
сифицированы на различные синдромы и фенотипы. 
Результаты проведенной диагностики ДСиФ представ-
лены на рис. 1. 

Как видно из представленного рисунка, пример-
но у 30% всех обследованных удалось выявить один 
из диспластических синдромов. Марфаноподобный 
фенотип при использовании алгоритма, требующего, 
согласно Российским рекомендациям (2009), наличия 
признаков вовлечения трех органов и систем, не был 
выявлен ни в одном случае, в то время как МВ была 
диагностирована у 13 обследованных (12% случаев). 

Рис. 1. Распространенность синдромов и 
фенотипов у лиц молодого возраста, где ПМК 
- синдром пролапса митрального клапана, МВ 
- марфаноидная внешность, ЭПФ - элерсоподобный 
фенотип, СФ - смешанный фенотип.
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Интересно отметить, что в группе лиц с ПМК преобла-
дали девушки, в то время как группа МВ представлена 
в основном лицами мужского пола, что совпадает лите-
ратурными данными о преобладании женщин в группе 
лиц молодого возраста с ПМК [21]. 

У 70% обследованных не удалось выявить ка-
кой-либо из известных ДСиФ. Заметим также, что в 
этой группе было 12 лиц (8,5% случаев), у которых 
выявлялось шесть и более внешних или висцеральных 
признаков дизэмбриогенеза. Такие случаи мы, не имея 
данных семейного анамнеза, в соответствие с Российс-
кими рекомендациями (2009) относили к «повышенной 
диспластической стигматизации». Была предпринята 
попытка сопоставить показатели ВСР в объединенной 
группе лиц с различными классифицируемыми фено-
типами и контрольной группой без признаков ДСТ. 
Однако различия были получены нами лишь по по-
казателю SDNN ночью, который оказался достоверно 
выше в группе лиц с классифицируемыми фенотипами 
(134±39 и 112±33, соответственно, р<0,05). Попытка 
трактовать выявленные различия представляется нам 
малосодержательной, поскольку становится очевид-
ным, что группа, объединяющая все фенотипы, также 
оказывается крайне неоднородной. 

Казалось бы, полученные данные не дают серь-
езных оснований утверждать, что ДСиФ оказывают 
существенное влияние на временные и спектральные 
характеристики ритма сердца. Вместе с тем, как было 
указано выше, есть все основания для предположения 
о том, что наибольший вклад в формирование показа-
телей ВСР и особая роль в развитии аритмий у лиц мо-
лодого возраста принадлежит костным признакам ДСТ 
и такому диспластическому фенотипу как марфаноид-
ная внешность. 

Последний, как известно, наибо-
лее близок по характеру генетическо-
го дефекта к синдрому Марфана, пос-
кольку и марфаноидная внешность и 
синдром Марфана характеризуются 
признаками вовлечения костной тка-
ни. Для такого вовлечения, как мы уже 
отмечали, типично наличие большого 
числа костных признаков ДСТ [8]. 
Вместе с тем, роль костных признаков 
ДСТ, а также возможная взаимосвязь 
между МВ и характером регуляции 
сердечного ритма и развитием арит-
мий у лиц молодого возраста ранее не 
рассматривались. 

Для проверки взаимосвязи меж-
ду числом костных признаков ДСТ, 
показателями ВСР и выраженностью 
аритмий нами было сформировано 
три группы испытуемых. В первую 
группу были отнесены лица, у кото-
рых было выявлено не более двух КП 
ДСТ, во вторую - лица с тремя КП. 
К третьей группе были отнесены па-
циенты, имеющие 4 и более КП, что 
соответствует диспластическому фе-
нотипу «марфаноидная внешность». 

Важно подчеркнуть, что для исключения гендерных 
влияний на показатели ВСР в анализируемые группы 
были включены только лица мужского пола. Результа-
ты сопоставления показателей ВСР и частота выявле-
ния аритмий с сравниваемых группах представлены в 
табл. 1.

Как видно из приведенных данных, показатели 
ВСР и частота некоторых видов аритмий существенно 
различаются в зависимости от числа костных призна-
ков ДСТ. Наиболее значимые изменения показателей 
ВСР наблюдались у лиц с наибольшим количеством 
костных признаков (МВ). Так, у пациентов с 4-мя и 
более КП показатели pNN50 и RMSSD, характеризу-
ющие выраженность синусовой аритмии, оказались 
достоверно ниже, нежели в группе с минимальным 
числом КП ДСТ. Особенно выраженным снижение 
этих показателей оказалось в дневные часы. Одновре-
менно с этим среднее значение ЧСС в дневное время 
оказалось достоверно выше, чем у лиц с минимальным 
числом костных признаков. Все названные сдвиги сви-
детельствуют о том, что большое число костных при-
знаков ДСТ ассоциировано со смещением вегетативно-
го равновесия в сторону преобладания симпатической 
активности. 

Анализ спектральных показателей ВСР выявил 
у лиц с марфаноидной внешностью значительное сни-
жение мощности как низкочастотных (Lf), так и высо-
кочастотных (Hf) волн в сравнении с лицами с мини-
мальным числом КП. При этом наиболее значительное 
уменьшение мощности спектра регистрируется также 
в дневные часы. Подобные изменения обычно тракту-
ются как уменьшение вегетативных и преобладание 
гуморальных влияний на ритм сердца. Правомерность 
предположения об активации гуморальных влияний на 

Показатели 
ВСР

1 группа 
(n=15)

2 группа 
(n=22)

3 группа 
(n=42)

Достоверность 
различий

pNN50, мс 59±38 44±39 25±24 1-3, 2-3 р<0,05 
RMSSDдн 60±32 46±28 41±17 1-3 р<0,05
Lf общ, мс 2605±892 2016±831 2013±1078 1-3 р<0,05
Lf днем, мс 2422±968 1643±750 1664±932 1-3 р<0,05
Hf общ, мс 1170±915 739±399 856±498 1-3, 1-2 р>0,05
Hf днем, мс 796±650 480±331 519±376 1-3, 1-2 р>0,05
SDANN, мс 163±25 170±39 182±39 1-3 р<0,05
ЦИ, % 138±10 145±13 148±14 1-3 р<0,05
Ср. ЧСС днем 80±8 85±10 86±8 1-3 р<0,05
ПЖЭ, % 0 0 4 1-3, 1-2 р >0,05
ПНЖЭ, % 7 10 26 1-3 р<0,05
ЧЭ 0 0 12 р=0,09
МВР, % 40 52 67 1-3 р<0,1

Таблица 1.
Характеристики ритма сердца и его нарушений в зависимости от 
количества костных признаков ДСТ

где, ЦИ - циркадный индекс, ПЖЭ - парные желудочковые экстрасис-
толы, ПНЖЭ - парные наджелудочковые экстрасистолы, ЧЭ - наджелу-
дочковая/желудочковая экстрасистолия с частотой более 10 за любой час 
мониторирования, МВР - миграция водителя ритма
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показатели ВСР подтверждается и данными о повы-
шении величины SDANN у пациентов с МВ по срав-
нению с лицами, имеющими минимальное число КП. 
Уместно отметить, что аналогичные сдвиги в регуля-
ции ритма сердца наблюдаются у пациентов с ПМК, 
для которого характерно повышение симпатической 
активности в регуляции ритма сердца [9].

Циркадный индекс у лиц с МВ оказался досто-
верно более высоким, чем у лиц, имеющих минималь-
ное число КП. Последнее обстоятельство, как видно из 
таблицы, связано, прежде всего, с повышением средне-
дневной ЧСС у лиц с МВ по сравнению с испытуемыми, 
имеющими минимальное число КП (86±8 и 80±8 соот-
ветственно). Нами не получено достоверных отличий 
по частоте регистрации одиночных наджелудочковых 
и желудочковых экстрасистол в группах с различным 
числом КП. Однако кажется не случайным то обстоя-
тельство, что частая наджелудочковая и желудочковая 
экстрасистолия была выявлена только в группе у лиц с 
«марфаноидной» внешностью, а парная суправентри-
кулярная экстрасистолия, а также миграция водителя 
ритма по предсердиям, преимущественно в ночное 
время, достоверно чаще выявлялись у лиц с МВ. 

Необходимо отметить также, что группа испытуе-
мых, имеющих 3 КП, по ряду показателей ВСР и арит-
мий заняли промежуточное положение между основ-
ной и контрольной группой, что лишь подтверждает 
наличие причинно-следственной связи между числом 
КП, показателями ВСР и выраженностью аритмий.

ОБСУЖДЕНИЕ РЕЗУЛЬТАТОВ

Полученные данные дают основание утверждать, 
что при разработке нормативов ВСР у лиц молодого 
возраста необходимо учитывать наличие диспласти-
ческих синдромов и фенотипов среди лиц молодого 
возраста. Наши данные свидетельствуют о том, что 
примерно у трети обследованных лиц молодого возрас-
та выявляются различные ДСиФ. Среди них особенно 
часто выявляются лица с марфаноидной внешностью. 
Оказалось, что наибольший вклад в формирование 
особенностей структуры ритма сердца вносят призна-
ки дизэмбриогенеза, свидетельствующие о вовлечении 
костной системы в диспластический процесс. Соглас-
но нашим данным не только при 4-х, но и при наличии 
3-х костных признаков дизэмбриогенеза выявляются 
отчетливые сдвиги ВСР. Что же касается лиц молодого 
возраста с «марфаноидной внешностью», то у них раз-
личия основных показателей ВСР по сравнению с лица-
ми без признаков вовлечения костной системы высоко 
достоверны. Эти особенности сводятся к увеличению 
средних значений показателей, характеризующих сим-
патический тонус в сочетании с увеличением показате-
лей, характеризующих гуморальную регуляцию актив-
ности ритма сердца. В пользу повышения активности 
гуморального канала свидетельствует существенное 
возрастание значений таких спектральных показателей 
ВСР как VLF.

Вопрос о причинах выявленной нами взаимосвя-
зи между костными признаками ДСТ, показателями 
ВСР и частотой наджелудочковых экстрасистоличес-
ких аритмий заслуживает специального обсуждения. 

Как известно, синдром Марфана является наследуе-
мым заболеванием, в основе которого примерно у 80% 
пациентов лежат мутации гена фибриллина-1 (FBN1). 
Эти мутации сопровождаются патологическими изме-
нениями различных органов и систем, среди которых 
особенно характерными являются изменения костной 
системы. Наиболее яркими признаками вовлечения 
костной системы являются преобладание длинниковых 
размеров тела (долихостеномелия), воронкообразная 
деформация грудной клетки, арковидное нёбо, арахно-
дактилия и ряд других. 

Исследования молекулярной физиологии FBN 
продемонстрировали взаимосвязь соединитель-
нотканных нарушений с изменением передачи сигна-
лов ростовыми факторами и нарушением межклеточ-
ного взаимодействия в основном веществе [26]. Стало 
очевидным, что многие клинические проявления, так 
или иначе связанные с синдромом Марфана, вызваны 
изменениями продукции и регуляции трансформиру-
ющего ростового фактора бета (transforming growth 
factor-β - TGF-β) [24]. Последний является цитоки-
ном, который не только участвует в формировании 
соединительнотканного каркаса сердца, но и выпол-
няет роль важного регулятора костного метаболизма. 
Именно TGF-β способен вызвать как повышенный 
рост костей и нарушения остеогенеза, так и миксо-
матозные изменения клапанов, краниофасциальный 
диморфизм, недостаточное развитие мышечной тка-
ни. В 2005 Loeys и Dietz описали аутосомно-доми-
нантный синдром, названный их именами (фенотип 
Loeys-Dietz), в основе которого лежат мутации TGF-
β-рецепторов I и II типа [23]. 

Есть основания полагать, что именно мутации ге-
нов TGF-β-рецепторов, сопровождающиеся повышен-
ной концентрацией этого цитокина на разных этапах 
эмбриогенеза, способны вызвать как изменения струк-
туры и функции соединительной ткани сердца, так и 
структурные изменения костной системы. Косвенным 
подтверждением обоснованности данного предположе-
ния является повышение концентрации TGF-β, обнару-
женное недавно в сыворотке крови лиц с ПМК [15].

Хотя генетические механизмы, лежащие в основе 
развития синдрома Марфана и ряда близких наруше-
ний еще недостаточно ясны, полученные нами данные 
о взаимосвязи марфаноидной внешности и показате-
лей ВСР, представляются не случайными. Дальнейшие 
проверки высказанного нами предположения об учас-
тии TGF-β в формировании не только нарушений рос-
та костей, но и особенностей соединительнотканного 
каркаса сердца и нарушений межклеточных взаимоот-
ношений, связанных с мутациями генов TGF-β рецеп-
торов, смогут пролить свет на природу выявленных 
взаимосвязей. 

ВЫВОДЫ

1. У трети практически здоровых лиц молодого возрас-
та выявляются различные диспластические синдромы 
и фенотипы, самым распространенным из них являет-
ся марфаноидная внешность.
2. Выявлена взаимосвязь между количеством костных 
признаков дисплазии соединительной ткани и показа-
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телями вариабельности сердечного ритма, частотой и 
характером аритмий. 
3. У лиц с марфаноидной внешностью (четыре и более 
костных признака дисплазии соединительной ткани) 
отмечается увеличение частоты сердечных сокраще-
ний на фоне уменьшения выраженности синусовой 

аритмии и достоверного возрастания частоты надже-
лудочковых экстрасистол.
4. При разработке нормативов показателей ритма серд-
ца, оценке аритмий и анализе причин их возникнове-
ния необходимо исключение из выборки лиц с марфа-
ноидной внешностью.
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О ЧАСТОТЕ НАРУШЕНИЙ РИТМА СЕРДЦА И ПОКАЗАТЕЛЯХ ЕГО ВАРИАБЕЛЬНОСТИ 
У ЛИЦ С МАРФАНОИДНОЙ ВНЕШНОСТЬЮ

Э.В.Земцовский, С.В.Реева, Е.В.Тимофеев, Э.Г.Малев, В.М.Тихоненко

С целью оценки распространенности диспластических синдромов и фенотипов у практически здоровых лиц 
молодого возраста и изучения взаимосвязей между числом костных признаков, параметрами сердечного ритма 
и распространенностью аритмий обследовано 111 испытуемых в возрасте от 18 до 25 (20,2±1,7) лет, из них 37 
юношей и 74 девушки. Проведено клиническое, фенотипическое и эхокардиографическое обследование, а также 
полифункциональное холтеровское мониторирование с анализом вариабельности сердечного ритма (ВСР). Для 
проверки взаимосвязи между числом костных признаков (КП) дисплазии соединительной ткани (ДСТ), показа-
телями ВСР и выраженностью аритмий нами было сформировано три группы испытуемых с 2 и менее, 3 и 4 и 
более КП ДСТ. Показатели ВСР и частота некоторых видов аритмий существенно различаются в зависимости 
от числа костных признаков ДСТ. У пациентов с марфаноидной внешностью (МВ) показатели pNN50 и RMSSD 
были достоверно ниже, а среднее значение ЧСС в дневное время оказалось достоверно выше, нежели в группе с 
минимальным числом КП ДСТ. Анализ спектральных показателей ВСР выявил у лиц с МВ значительное сниже-
ние мощности как низкочастотных, так и высокочастотных волн в сравнении с лицами с минимальным числом 
КП ДСТ. Циркадный индекс у лиц с МВ оказался достоверно более высоким, чем у лиц, имеющих минимальное 
число КП ДСТ. Частая наджелудочковая и желудочковая экстрасистолия была выявлена только в группе у лиц с 
МВ, а парная суправентрикулярная экстрасистолия, а также миграция водителя ритма по предсердиям, преиму-
щественно в ночное время, достоверно чаще выявлялись у лиц с МВ. Таким образом у трети практически здоро-
вых лиц молодого возраста выявлялись различные диспластические синдромы и фенотипы, самым распростра-
ненным из них являлась МВ. Выявлена взаимосвязь между количеством КП ДСТ и показателями ВСР, частотой 
и характером аритмий. У лиц с МВ отмечается увеличение частоты сердечных сокращений на фоне уменьшения 
выраженности синусовой аритмии и достоверного возрастания частоты наджелудочковых экстрасистол. При раз-
работке нормативов показателей ритма сердца, оценке аритмий и анализе причин их возникновения необходимо 
исключение из выборки лиц с марфаноидной внешностью.

ON CARDIAC ARRHYTHMIA PREVALENCE AND HEART RATE VARIABILITY IN SUBJECTS 
WITH THE MARFANOID APPEARANCE

E.V. Zemtsovskiy, S.V. Reeva, E.V. Timofeev, E.G. Malev, V.M. Tikhonenko

To study the prevalence of syndromes and phenotypes of dysplasia in healthy young adults and to study correlations 
between the number of bone signs as well as the heart rhythm parameters and the prevalence of arrhythmias, 111 subjects 
aged 20.2±1.7 years (18 25 years) including 37 males and 74 females were examined.  Clinical and phenotypic assess-
ments, echocardiography, as well as polyfunctional Holter monitoring with the heart rate variability (HRV) analysis were 
carried out.  To assess correlation between bone signs of the connective tissue dysplasia (BS CTD), heart rate variability 
indices, and the extent of arrhythmia, the authors studied three patient groups with the history of 2 or less, 3, and 4 or more 
BS CTD.  The HRV indices and the prevalence of some arrhythmias can be considerable different taking the number of 
BS CTD sign number.

In subjects with the marfanoid appearance, the pNN50 and RMSSD indices were signifi cantly lower and the mean 
daytime heart rate was signifi cantly higher than in patients with the minimal number of BS CTD.  The analysis of the 
HRV spectral indices showed a considerable decrease in the power of both low frequency and high frequency spectral 
components in subjects with the Marfanoid appearance, as opposed to the subjects with the minimal number of BS CTD.  
The circadian index in subjects with the marfanoid appearance was also higher than in those with the minimal number of 
BS CTD.  Frequent supraventricular and ventricular premature beats were revealed only in subjects with the marfanoid 
appearance; paired supraventricular premature beats as well as the wandering sinus pacemaker, predominantly in night 
time, were more frequently observed in subjects with the marfanoid appearance as well.

Thus, in approximately one third of healthy young adults, different dysplasia syndromes and phenotypes were 
revealed, the marfanoid appearance being the most widespread of them.  A correlation between the number of BS CTD 
and the HRV indices, as well as the prevalence and type of arrhythmias was found.  In subjects with the marfanoid ap-
pearance, an increased heart rate was observed at the background of a decreased intensity of the sinus arrhythmia and a 
signifi cant increase in the number of supraventricular premature beats.  When developing normal values of the cardiac 
rhythm indices, assessing arrhythmias, and analyzing their causes, subjects with the marfanoid appearance should be 
excluded from the sample.
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