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Синдром дисплазии соединительной ткани 
(ДСТ) часто встречается и имеет многообраз-
ные проявления [4, 6, 7]. Патогенез артериальной 
гипертонии (АГ) при ДСТ сложный: прогресси-
рующая дисфункция парасимпатического отде-
ла вегетативной нервной системы и дисбаланс 
α1-адренорецепторов, снижение диапазона ауто-
регуляции мозгового кровотока [13]. Повышение 
артериального давления (АД) при ДСТ имеет 
признаки самостоятельной формы симптомати-
ческой АГ [10]. ДСТ у пациентов с гемофилией 

сочетается с дефектами системы гемостаза и от-
носится к геморрагическим мезенхимальным 
дисплазиям [1, 5, 9, 11, 14, 16]. При этом состо-
янии наиболее часто выявляются изменения со 
стороны сердечно-сосудистой системы и повы-
шается риск формирования артериальной гипер-
тонии и ее осложнений [3, 17]. Среди больных 
гемофилией выявлен значительный удельный вес 
пациентов, имеющих артериальную гипертен-
зию, и более чем у 70 % обследованных она яв-
лялась нефрогенной [2]. У большинства отмеча-
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лись рецидивирующие почечные кровотечения, а 
также различная патология со стороны органов 
мочевыводящей системы (мочекаменная болезнь, 
хронический пиелонефрит). Сделан вывод о том, 
что пациентов, страдающих гемофилией и име-
ющих рецидивирующие почечные кровотечения, 
целесообразно относить в группу высокого риска 
по развитию артериальной гипертензии [2]. 

В этой связи нами был изучен суточный про-
филь артериального давления (АД) и предпри-
няты попытки определения маркеров риска фор-
мирования артериальной гипертонии у больных 
гемофилией с признаками соединительноткан-
ной дисплазии сердца.

МАТЕРИАЛ И МЕТОДЫ

Основная группа представлена 30 больными 
гемофилией с кардиальными признаками ДСТ 
(средний возраст 26,5  ±  6,5 года), группа срав-
нения – 33 лицами с кардиальными признаками 
ДСТ без гемофилии (средний возраст 29,5 ± 2,87 
года), группа контроля – 21 здоровым человеком 
(средний возраст 31,0 ± 5,9 года). 

Использовались следующие критерии вклю-
чения в основную группу: мужской пол, возраст 
старше 18 лет, подтвержденный диагноз гемофи-
лии А или В. Критериями исключения служило 
наличие эндокринных заболеваний, заболеваний 
почек, ишемической болезни сердца, артериаль-
ной гипертонии, врожденных и приобретенных 
пороков сердца.

Наиболее часто выявлялись следующие 
признаки ДСТ у больных гемофилией: сколи-
оз позвоночника – 58,6 %, миопия – 29,3 %, ко-
солапость – 24,1 %, гипермобильность суставов – 
15,4 %, арахнодактилия – 10,3  %, брахидактилия 
и плоскостопие – 20,6  %, килевидная деформа-
ция грудной клетки – 13,8 %.

Кардиальными признаками ДСТ были: удли-
нение и пролапс створок митрального (1–2 сте-
пени) и трикуспидального клапанов (1–2 степе-
ни), дополнительные хорды, располагающиеся 
преимущественно поперечно в полости левого 
желудочка на уровне верхней и средней третей. 
Признаки миксоматозной дегенерации ство-
рок атривентрикулярных клапанов не опреде-
лялись. Для выявления кардиальных признаков 
ДСТ использовалась эхокардиография, которую 
осуществляли на аппарате «Aloka SSD-2000» 
по стандартной методике с использованием ре-
комендаций Комитета по номенклатуре и стан-
дартизации двумерной эхокардиографии Аме-
риканского эхокардиографического общества. 
Суточное мониторирование АД осуществлялось 
портативным осциллометрическим регистрато-

ром BpLab («Петр Телегин», Нижний Новгород) 
системы Кардиотехника 04-8 («Инкарт», Санкт-
Петербург), версия обрабатывающей программы 
V3001 ikv300. Программирование прибора и рас-
шифровку полученных результатов выполняли 
с помощью пакета прикладных компьютерных 
программ. Определяли следующие показатели: 
среднедневное и средненочное систолическое 
(САД, мм рт.  ст.) и диастолическое АД (ДАД, 
мм рт. ст.), величины утреннего подъема САД и 
ДАД (мм рт. ст.) и их скорости (мм рт. ст./ч), ин-
дексы времени САД и ДАД в дневное и ночное 
время (%), вариабельность САД и ДАД в дневное 
и ночное время (%) [7]. Определяли вариант су-
точного ритма АД. 

Данные представлены как M  ±  m, где М – 
медиана, m – квартильное отклонение. Различия 
между группами оценивали с помощью критерия 
Стъюдента, критическая величина уровня значи-
мости (p) принималась равной 0,05.

РЕЗУЛЬТАТЫ И ИХ ОБСУЖДЕНИЕ

В основной группе, в отличие от группы 
контроля и сравнения, отмечалось уменьшение 
среднедневного САД (на 11,5 %), среднедневного 
ДАД (на 7,2 и 6,1  % соответственно) и средне-
ночного САД (на 3,3 и 6,2 % соответственно) на 
фоне возрастания величины утреннего подъема 
САД (в сравнении с группой контроля на 14,2 %, 
p < 0,05; в отличие от группы сравнения в 1,6 раза, 
p < 0,05) (табл. 1). В основной группе, в сравне-
нии со здоровыми и лицами с кардиальными при-
знаками ДСТ без гемофилии, наблюдался рост 
скорости утреннего подъема как САД (соответ-
ственно на 41,7 %, p < 0,05, и на 35 %, p < 0,05), 
так и ДАД (на 40 %, p < 0,05, и на 22,5 %, p < 0,05 
соответственно) (см. табл. 1). Высокая скорость 
подъема АД в утренние часы является независи-
мым фактором риска развития гипертрофии ми-
окарда левого желудочка [12]. В утренние часы 
отмечается повышение сосудистого тонуса, кото-
рое совпадает с нейрогуморальными изменения-
ми. Это время – единственный период в течение 
суток, когда наблюдаются повышение агрега-
ции тромбоцитов, гиперкоагуляция и снижение 
фибринолитической активности [цит. по 12]. 
В  утренние часы отмечается физиологическая 
активация симпатоадреналовой и ренин-ангио-
тензин-альдостероновой систем, рост симпатиче-
ской и снижение парасимпатической активности. 
Выраженное повышение АД в утренние часы в 
сочетании с нейрогуморальными изменениями 
может являться триггером каскада процессов, 
неблагоприятных в плане сердечно-сосудистых 
осложнений [12].
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Изучение показателей нагрузки давлением 
(табл. 2) демонстрирует, в сравнении со здоро-
выми и лицами с кардиальными признаками ДСТ 
без гемофилии, возрастание удельного веса лиц 
с повышенными значениями индекса времени 
ДАД в ночное время (соответственно в 4 раза, 
p < 0,05, и в 1,6 раза, p < 0,05), а также удельного 
веса лиц в основной группе с повышенными зна-
чениями вариабельности как САД в дневное вре-
мя (в 5 раз, p < 0,05), так и ДАД в ночное время 

(соответственно на 76,5 %, p < 0,05, и на 100 %, 
p  <  0,05) (см. табл. 2). Возрастание указанных 
значений в основной группе свидетельствует об 
изменениях в многоконтурной системе регуля-
ции АД, включающей центральную и перифери-
ческую нервную систему, систему сопряжения 
сердечного выброса и общего периферического 
сопротивления.

Изучение вариантов суточного ритма АД по-
казало (табл. 3), что в основной группе, в отличие 

Таблица 1
Показатели суточного мониторирования артериального давления у обследованных лиц

Показатель Группа контроля 
(n = 21)

Группа сравнения 
(n = 33)

Основная группа 
(n = 30)

Среднедневное САД, мм рт. ст. 130,5 ± 4,75 130,2 ± 5,18 115,5 ± 12,25
Среднедневное ДАД, мм рт. ст. 76,5 ± 4,25 75,59 ± 6,79 71,0 ± 11,0
Средненочное САД, мм рт. ст. 107,0 ± 3,75 110,26 ± 3,75 103,5 ± 10,25
Средненочное ДАД, мм рт. ст. 61,0 ± 5,25 58,03 ± 7,23 59,0 ± 8,25
Величина утреннего подъема САД, мм рт. ст. 45,5 ± 7,0 32,95 ± 7,25 53,0 ± 18,0*,#
Величина утреннего подъема ДАД, мм рт. ст. 36,0 ± 4,88 27,85 ± 4,88 37,5 ± 6,75#
Скорость утреннего подъема САД, мм рт. ст./ч 10,5 ± 2,25 11,7 ± 3,18 18,0 ± 8,13*,#
Скорость утреннего подъема ДАД, мм рт. ст./ч 6,0 ± 2,75 7,75 ± 2,04 10,0 ± 4,88*

Примечание. Здесь и в табл 2, 3 обозначены статистически значимые (p < 0,05) отличия от величины соответствующего 
показателя: * – лиц группы контроля, # – лиц группы сравнения.

Таблица 2
Показатели нагрузки давлением и вариабельности АД у обследованных лиц по данным суточного 

мониторирования артериального давления

Показатель Группа контроля 
(n = 21)

Группа сравнения 
(n = 33)

Основная группа 
(n = 30)

Индекс времени САД, день 4 (19,0 %) 16 (48,5 %) 8 (26,6 %)
Индекс времени ДАД, день 3 (14,3 %) 12 (36,4 %) 5 (16,7 %)
Индекс времени САД, ночь 2 (9,5 %) 16 (48,5 %) 11 (36,6 %)
Индекс времени ДАД, ночь 2 (9,5 %) 5 (15,1 %) 8*,# (26,6 %)
Вариабельность САД, день 2 (9,5 %) 2 (6,1 %) 10*,# (33,3 %)
Вариабельность ДАД, день 3 (14,2 %) 2 (6,0 %) 5# (16,7 %)
Вариабельность САД, ночь (1) 4,7 0 (0 %) 6*,# (20 %)
Вариабельность ДАД, ночь 0 (0 %) 0 (0 %) 2 (6,7 %)

Таблица 3
Варианты суточного ритма артериального давления у обследованных лиц

Показатель Группа контроля 
(n = 21)

Группа сравнения 
(n = 33)

Основная группа 
(n = 30)

Суточный индекс САД «non-dipper» 1 (4,8 %) 4 (12 %) 14*,# (46,67 %)
Суточный индекс САД «dipper» 19 (90,4 %) 25 (76 %) 15*,# (50 %)
Суточный индекс САД «over-dipper» 1 (4,8 %) 4 (12 %) 1# (3,33 %)
Суточный индекс ДАД «non-dipper» 0 (0 %) 2 (6 %) 8*,# (26,6 %)
Суточный индекс ДАД «dipper» 19 (90,4 %) 13 (39,4 %) 18* (60 %)
Суточный индекс ДАД «over-dipper» 2 (9,6 %) 18 (54,6 %) 4 (13,4 %)
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от группы контроля и сравнения, повышается ко-
личество лиц с недостаточной степенью («non-
dipper») ночного снижения САД (соответственно 
на 92,9 %, p < 0,05, и на 71,5 %, p < 0,05) и ДАД 
(соответственно с 0 до 8 раз, p < 0,05, и в 4 раза, 
p < 0,05). В формирование суточного ритма АД 
вовлечено несколько нейрогуморальных систем. 
Несомненное значение имеют повышение уров-
ня вазоактивных гормонов (выявлена корреля-
ция между величиной АД и активностью ренина 
плазмы, содержанием норадреналина и ангиотен-
зина II), роль центральных механизмов и измене-
ние общего периферического сопротивления со-
судов.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

У больных гемофилией с кардиальными при-
знаками ДСТ, в сравнении со здоровыми людь-
ми и лицами с кардиальными признаками ДСТ 
без гемофилии, отмечается увеличение скорости 
утреннего подъема как САД, так и ДАД, вариа-
бельности САД в дневное время и ДАД в ночное 
время и удельного веса лиц с недостаточной сте-
пенью («non-dipper») ночного снижения САД и 
ДАД, что можно рассматривать в качестве пре
дикторов поражения органов-мишеней и раз-
вития сердечно-сосудистых осложнений. Это 
диктует необходимость формирования особой 
группы диспансерного наблюдения и разработки 
профилактических мероприятий.

Исследование выполнено с использованием 
оборудования ЦКП «Современные оптические 
системы» ФГБУ «НЦКЭМ» СО РАМН в рамках 
ГК № 16.522.11.7057.
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FEATURES OF PARAMETERS OF ARTERIAL PRESSURE DAILY PROFILE 
AT HEMOPHILIA WITH SYNDROME OF CONNECTIVE TISSUE DYSPLASIA

Marina Vladimirovna KOSINOVA1, Nadezhda Nikolaevna KURINA2, 
Sergey Vladislavovich TRETYAKOV3, Lyudmila Nicolayevna GRITSAY3
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650066, Kemerovo, Oktaybrski av., 22
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The purpose of research was to study an arterial pressure daily profile and to determine the markers of the arterial 
hypertension risk forming at the patients with hemophilia with the signs of heart connective tissue dysplasia (HCD). 
The main group consists of 30 patients with hemophilia with the signs of heart connective tissue dysplasia (HCD), the 
comparison group consists of 33 people with cardial signs of HCD without hemophilia, and the control group consists 
of 21 healthy people. (21 person, mean age 31.0±5.87 year). Cardial signs of HCDH were: mitral valve prolapse and 
tricuspid valve prolapse, additional chords. The arterial pressure daily monitoring was carried out with the portable 
oscillometric registrar BpLab. It has been revealed that in the main group as against the control group the decrease 
in average daily SAP, DAP and average nightly SAP on a background of increase of level of AP morning rise was 
registered. In the main group in comparison with healthy people and patients with cardial signs of HCD without a 
hemophilia the growth of the morning rise speed of both SAP and DAP was observed. Studying of variants of AP daily 
rhythm showed that in the main group in comparison with control and comparison groups the number of people with 
insufficient degree («non-dipper») of SAP and DAP nightly decrease was risen. Thus, at patients with hemophilia and 
cardial signs of HCD in comparison with healthy people and patients with cardial signs of HCD without hemophilia the 
increase in speed of morning rise of both SAP and DAP, SAP variability in the day–time and DAP at night and the ratio 
of people with insufficient degree («non-dipper») nightly decrease of SAP and DAP have been revealed. 

Key words: hemophilia, arterial pressure, daily monitoring, syndrome of connective tissue dysplasia.
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