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РЕЗЮМЕ: Ремоделирование сердца с развитием систолической дисфункции характерно для на-
следственных нарушений соединительной ткани, относящихся к группе фибриллинопатий, — 
синдрома Марфана и первичного пролапса митрального клапана. У таких пациентов выявляется 
утолщение миокарда и снижение локальной систолической деформации левого желудочка (ЛЖ) 
уже в молодом возрасте. К фибриллинопатиям относится также наиболее распространенный дис-
пластический фенотип — марфаноидная внешность (МВ). Особенности локальной систолической 
деформации ЛЖ при МВ ранее не изучались. Материалы и методы. В исследование включено 
120 лиц в возрасте от 18 до 25 лет (средний возраст 20,4 ± 1,5 года), из них 58 юношей и 62 девуш-
ки, и 111 больных старших возрастных групп (средний возраст 64,8 ± 6,5 года). Всем пациентам 
были проведены антропометрическое и фенотипическое обследования с оценкой костных призна-
ков дизэмбриогенеза и ЭхоКГ-исследование по стандартному протоколу. Результаты. У молодых 
людей с МВ по сравнению с группой контроля оказался значимо толще миокард задней стенки и 
межжелудочковой перегородки, что обусловливает тенденцию к увеличению массы миокарда у 
таких пациентов. У пациентов старших возрастных групп с МВ выявляются признаки концентри-
ческой гипертрофии миокарда ЛЖ. Локальная систолическая циркулярная деформация миокарда 
и ее скорость оказались достоверно ниже у пациентов с МВ в 3 из 4 сегментов на верхушечном 
и 4 из 6 сегментов на срединном уровне. Радиальная деформация и ее скорость была достоверно 
снижена в 5 из 6 сегментов на базальном уровне. Заключение. У пациентов с МВ уже в молодом 
возрасте определяется утолщение миокарда ЛЖ и снижение величины и скорости локальной цир-
кулярной и радиальной систолической деформации. Эти изменения носят прогредиентный харак-
тер — к 5–6-м десяткам жизни появляется клинически значимая гипертрофия миокарда ЛЖ.
КЛЮЧЕВЫЕ СЛОВА: марфаноидная внешность; систолическая дисфункция; локальная 
сократимость левого желудочка; наследственные нарушения соединительной ткани.
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ABSTRACT: Remodeling the heart with the development of systolic dysfunction is typical for he-
reditary connective tissue disorders belonging to the group of fibrillinopathy — Marfan syndrome 
and the primary prolapse of the mitral valve. In such patients, the thickening of myocardial and 
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the reduction of the local systolic deformity of the left ventricle (LV) at a young age is detected. 
Fibrillinopathy also includes the most common dysplastic phenotype — marfanoid habitus (MH). 
Features of local systolic deformity of the left ventricle in the MH have not previously been studied. 
Materials and methods. The study included 120 persons between the ages of 18 and 25 (average age 
20.4 ± 1.5 years), including 58 boys and 62 girls and 111 patients of older age groups (average age 
64.8 ± 6.5 years). All the subjects was examined with anthropometric and phenotypic examinations 
with an assessment of bone signs of dysembryogenesis and EchoCG-study according to the standard 
protocol. Results. In young people with MH compared to the control group was significantly thicker 
myocardium of the back wall and interventricular septum, which leads to an increase in the mass of 
myocardial in such patients. Patients in older age groups with MH show signs of concentric myocar-
dial hypertrophy. Local systolic circumferential strain of the myocardial and speed were significant-
ly lower in patients with MH in 3 of 4 segments at the top and 4 out of 6 segments at the median level. 
Radial strain and speed was reliably reduced in 5 of the 6 segments at the base level. Conclusion. 
Patients with MH at a young age are defined thickening of myocardium of LV and reduces strain 
and speed of local circumferential and radial. These changes are progressive in nature — clinically 
significant LV myocardial hypertrophy appears to 50–60 years.
KEY WORDS: marfanoid habitus; systolic dysfunction; local deformation of the left ventricle; 
hereditary disorders of connective tissue.

цированным диагнозом СМ характерно сниже-
ние величины и скорости продольной систоли-
ческой деформации нижней, передней и боко-
вой стенок ЛЖ на всех уровнях — базальном, 
срединном и верхушечном [30]. Отмечено так-
же уменьшение систолической радиальной де-
формации и ее скорости во всех оцениваемых 
сегментах. Снижение деформации ЛЖ сочета-
ется с утолщением миокарда межжелудочко-
вой перегородки (МЖП) без существенного 
утолщения задней стенки (ЗС). Были выявлены 
также признаки снижения систолической 
функции ЛЖ — фракции укорочения и ФВ, а 
также увеличение конечно-диастолического 
размера ЛЖ. Следует отметить также, что, не-
смотря на то что ФВ у пациентов с СМ оказа-
лась существенно ниже по сравнению с кон-
трольной группой, все же не выходила за пре-
делы нормы [30]. Более поздние исследования 
показывают не только снижение глобальной 
продольной и циркулярной деформации ЛЖ, 
но и более низкие значения ФВ ЛЖ у пациен-
тов с СМ [26]. Кроме того, отмечается прямая 
корреляционная связь между характером гене-
тической мутации гена фибриллина-1 (FBN-1) 
и степенью снижения глобальной деформации. 

У пациентов с ПМК также описано увеличе-
ние конечного систолического и диастолического 
размеров ЛЖ [3, 11, 13, 25, 32]. Были обнаруже-
ны проявления кардиомиопатии при ПМК, за-
ключавшиеся в снижении продольной деформа-
ции МЖП, и ее повышении в боковой, задней и 
нижней стенках ЛЖ. Повышение величины де-
формации должно рассматриваться как компен-

ВВЕДЕНИЕ

Одним из типичных проявлений со стороны 
сердечно-сосудистой системы при наслед-
ственных нарушениях соединительной ткани 
(ННСТ) является развитие ремоделирования 
сердца, приводящее к формированию сердеч-
ной недостаточности и нарушениям сердечно-
го ритма. Наиболее изученными ННСТ, для ко-
торых характерно развитие систолической дис-
функции левого желудочка (ЛЖ), являются 
классифицируемые ННСТ, имеющие согласо-
ванные четкие критерии выявления, — син-
дромы Марфана (СМ) и Элерса–Данло, а так-
же первичный пролапс митрального клапана 
(ПМК). Характер ремоделирования сердца при 
этих ННСТ описан в литературе достаточно 
хорошо. При этом отмечается, что фракция вы-
броса (ФВ) — основной показатель систоличе-
ской функции ЛЖ — у таких пациентов дли-
тельно остается нормальным [5, 6, 26]. Более 
информативной для выявления начальных про-
явлений кардиомиопатии при СМ оказалась 
оценка локальной систолической деформации 
ЛЖ (стрейна) с использованием тканевого уль-
тразвукового датчика [8, 26]. Методика оценки 
систолического стрейна показала свою инфор-
мативность при гипертрофии миокарда ЛЖ, 
артериальной гипертензии без признаков ги-
пертрофии, у больных субэндокардиальным 
инфарктом миокарда [4, 29].

Многие авторы указывают на снижение 
систолической деформации ЛЖ при СМ [10, 
27, 28]. Для лиц молодого возраста с верифи-
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саторный механизм, обусловливающий в итоге 
сохранную ФВ. Не выявили также снижения ФВ 
и среди молодых спортсменов с ПМК [4]. 

Аналогичные данные о развитии кардиомио-
патии описаны при некоторых типах синдрома 
Элерса–Данло [34]. Однако в свете новой клас-
сификации этого заболевания с выделением 
13 типов, характер ремоделирования изучен 
недостаточно. Отмечается, что развитие кардио-
миопатии у таких пациентов коррелирует с на-
личием ПМК. Таким образом, большинством 
исследователей признается наличие ремодели-
рования ЛЖ у пациентов с ННСТ, имеющими 
четко оговоренные диагностические крите-
рии — СМ и ПМК. 

Немногочисленные исследования, посвящен-
ные изучению морфометрических характеристик 
сердца у лиц с неклассифицируемыми формами 
ННСТ, демонстрируют те же тенденции, что и 
при СМ и ПМК. У больных инфарктом миокарда 
на фоне ННСТ несколько больше оказались та-
кие показатели, как конечно-систолический раз-
мер, конечно-диастолический размер ЛЖ на 
фоне тенденции к утолщению миокарда ЛЖ — 
МЖП и ЗС и связанное с этим существенное 
увеличение индекса массы миокарда (ИММ) [1]. 
Таким образом, использование количественного 
подхода к диагностике неклассифицируемых 
ННСТ позволило выявить нарушения систоличе-
ской и диастолической функций у таких паци-
ентов. Между тем остаются не выделенными 
признаки, наиболее тесно коррелирующие с 
развитием систолической дисфункции. Не рас-
сматривался ранее и вопрос о возможности раз-
вития ремоделирования в свете концепции о дис-
пластических фенотипах. Уместно отметить, что 
кардиомиопатия, нередко сопутствующая ряду 
моногенных ННСТ и неклассифицируемых син-
дромов, может проявляться клинически не толь-
ко систолической и/или диастолической дис-
функцией, но и различными суправентрикуляр-
ными и желудочковыми аритмиями, а также 
вегетативной дисфункцией [14, 20, 24]. В свете 
сказанного представляет определенный интерес 
рассмотрение характера ремоделирования ЛЖ, 
развивающегося при диспластических феноти-
пах, характеризующихся костными признаками, 
наиболее распространенным из которых являет-
ся марфаноидная внешность (МВ) [15, 16]. 

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ

В исследование включено 120 лиц в возрасте 
от 18 до 25 лет (средний возраст 20,4 ± 1,5 года), 
из них 58 юношей и 62 девушки, и 111 больных 
старших возрастных групп (средний возраст 

64,8 ± 6,5 года). Всем пациентам были проведе-
ны антропометрическое и фенотипическое об-
следования с оценкой костных признаков дизэм-
бриогенеза. Диагностика МВ осуществлялась в 
соответствии с согласованными критериями, 
возрастными особенностями и уточненному 
нами алгоритму [2, 7, 9, 12]. О МВ говорили 
при выявлении не менее четырех костных при-
знаков, при обязательном наличии арахнодакти-
лии (выявление хотя бы одного из симптомов — 
симптома большого пальца и запястья) и доли-
хостеномелии (выполнение хотя бы одного из 
двух коэффициентов) и выявлении по крайней 
мере одного из высокоспецифичных призна-
ков — деформации грудной клетки и/или высо-
кого арковидного нёба [17, 18].

Для оценки локальной сократимости было об-
следовано 66 практически здоровых лиц молодо-
го возраста. Эхокардиографическое исследова-
ние проводилось на ультразвуковом аппарате 
Vivid 7 Dimension (General Electric, матричный 
фазированный датчик 3,5 МГц), в 2D, доппле-
ровском и цветном М-режиме по общепринятой 
методике. Измерения размеров и объемов камер 
сердца, фракцию выброса ЛЖ осуществляли со-
гласно рекомендациям [31]. ММ определялась по 
формуле R.B. Devereux и соавт. (1986). Систоли-
ческая радиальная и циркулярная деформации 
оценивались в парастернальных коротких сече-
ниях на трех уровнях с помощью методики 
spackle tracking при частоте кадров серошкально-
го изображения 50–55 в секунду. В каждом сече-
нии записывалось по одному кардиальному ци-
клу с последующим анализом на рабочей стан-
ции EchoPAC’08 (GE Healthcare). Скорость 
деформации (strain rate) является производным 
от деформации показателем, она определялась 
как время, в течение которого происходит дефор-
мация миокарда, выражается в с–1. Определение 
деформации и ее скорости проводилось согласно 
рекомендациям [33]. Оценка радиальной и цир-
кулярной деформации миокарда ЛЖ проводи-
лась посегментно, в каждом из 16 сегментов ЛЖ 
на трех уровнях (по 6 на базальном и срединном 
и 4 на верхушечном). Усреднение значений вели-
чины и скорости для радиальной и циркулярной 
деформации проводилось по уровням (базаль-
ный, срединный, верхушечный). Усреднение 
всех сегментов позволяло рассчитать глобаль-
ную деформацию и ее скорость. 

РЕЗУЛЬТАТЫ И ИХ ОБСУЖДЕНИЕ

У юношей с МВ по сравнению с группой 
контроля миокард ЗС ЛЖ и МЖП оказался 
значимо толще по сравнению с контрольной 
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группой. Это объясняет тенденцию к большей 
массе миокарда и ИММ у лиц основной груп-
пы (табл. 1).

Аналогичный анализ морфометрических 
характеристик сердца был проведен в группе 
лиц женского пола с МВ. Девушкам с МВ по 
сравнению с группой контроля свойственны 
большая толщина ЗС ЛЖ (8,2 ± 1,2 vs 
7,5 ± 1,1 мм, соответственно; р = 0,02) и связан-
ная с этим тенденция к увеличению ИММ 
(79,4 ± 12,7 vs 70,9 ± 14,2 г/м2; р = 0,02). При 
этом важно подчеркнуть, что ни у одного об-
следованного молодого возраста толщина мио-
карда не выходила за пределы нормальных зна-
чений. Таким образом, мы можем говорить 
только об относительно более толстом миокар-
де у пациентов с МВ.

При проведении такого же анализа среди 
лиц старших возрастных групп получены ана-
логичные данные о большей толщине миокар-
да ЛЖ среди пациентов с МВ. Эти изменения 
могут быть описаны как проявление концен-
трической гипертрофии у пациентов основной 
группы (табл. 2). Таким образом, изменения 
морфометрических показателей ЛЖ у лиц мо-
лодого и старшего возраста с признаками МВ 
аналогичны. Тенденция к большим значениям 
толщины миокарда ЛЖ, выявленная в молодом 
возрасте, подтверждается развитием гипертро-
фии ЛЖ в старших возрастных группах. 

При оценке локальной систолической сокра-
тимости ЛЖ достоверных различий в величине 
продольной деформации у пациентов с МВ мы 
не выявили. Однако для циркулярной деформа-
ции (циркулярное укорочение ЛЖ) выявлены су-
щественные изменения. Для пациентов с МВ по 
сравнению с контролем характерно значимое 
снижение величины циркулярной деформации 
большинства сегментов на срединном и верху-
шечном уровнях с недостоверным снижением 
глобальной циркулярной деформации 
(–18,78 ± 5,21 vs –21,52 ± 6,09; р = 0,06). Для лиц с 
МВ характерно также снижение скорости цирку-
лярной деформации ЛЖ. Достоверным это сни-
жение было на срединном и верхушечном уров-
нях для четырех сегментов — переднего, базаль-
ного, заднего и нижнего. Для остальных 
сегментов обнаружена недостоверная тенденция 
к снижению пиковой скорости циркулярной де-
формации. Обращает на себя внимание большее 
значение циркулярной деформации переднепере-
городочных отделов на срединном и верхушеч-
ном уровнях с уменьшением ее скорости (рис. 1).

При оценке радиальной деформации у лиц с 
МВ выявлено снижение величины и скорости 
деформации всех сегментов на базальном 

уровне. В тех же сегментах на базальном уров-
не определяется и снижение скорости радиаль-
ной деформации ЛЖ. Скорость деформации на 
верхушечном уровне не отличалась в основной 
и контрольной группах. Глобальная систоличе-
ская скорость РД у лиц с МВ достоверно не 
различалась с контрольной группой (рис. 2). 

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Полученные данные о развитии у пациен-
тов с МВ ремоделирования ЛЖ, заключающе-
гося в утолщении миокарда и увеличении мас-
сы миокарда, подтверждают правомерность 
отнесения МВ наравне с СМ к группе фибрил-
линопатий. Аналогичные данные о развитии 
гипертрофии миокарда ЛЖ описываются у па-
циентов с СМ [27, 28, 30]. Таким образом, 

Таблица 1 
Показатели морфометрии левого желудочка 

у юношей с марфаноидной внешностью

Показатель
Марфаноидная 

внешность
(n = 26)

Контроль
(n = 32) р

МЖП, мм 8,82 ± 1,15 8,21 ± 1,10 0,04 

ЗС, мм 8,33 ± 0,82 7,73 ± 1,09 0,02 

ФВ, % 67,04 ± 5,82 66,22 ± 6,75 0,62

ММ, г 157,58 ± 52,37 134,95 ± 45,16 0,08

ИММ, г/м2 85,9 ± 24,7 75,2 ± 21,8 0,08

Примечание: МЖП — межжелудочковая перегородка; 
ЗС — задняя стенка; ФВ — фракция выброса; ММ — 
масса миокарда; ИММ — индекс массы миокарда.

Таблица 2
Морфометрические характеристики левого 
желудочка у лиц старших возрастных групп 

с марфаноидной внешностью

Показатель
Марфаноидная 

внешность
(n = 25)

Контроль
(n = 86) р

Возраст, лет 62,1 ± 5,3 60,3 ± 6,1 0,19

Пол, мужчины 16–64,0 % 45–52,3 % 0,30

МЖП, мм 11,5 ± 1,2 10,5 ± 1,3 0,0008

ЗС, мм 12,6 ± 1,4 11,7 ± 1,5 0,008

Примечание: МЖП — межжелудочковая перегородка; 
ЗС — задняя стенка.
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можно говорить об однотипности и прогреди-
ентности изменений со стороны сердца у паци-
ентов с ННСТ, характеризующимися костными 
признаками дизэмбриогенеза. Если в молодом 
возрасте речь идет об относительно больших 
значениях толщины миокарда, не выходящих 

за пределы возрастной нормы, то в старших 
возрастных группах (после 50 лет) у части па-
циентов выявляются уже значимые признаки 
концентрической гипертрофии ЛЖ. Развитие 
концентрической гипертрофии ЛЖ у пациентов 
с СМ сочетается со снижением систолической 

Рис. 1. Значения пиковой систолической циркулярной деформации (слева) и ее скорости (справа) у молодых пациен-
тов с марфаноидной внешностью. Темно-серая штриховка — статистически достоверное снижение величины и 
скорости деформации; светло-серая штриховка — статистически достоверное повышение величины и скорости 
деформации; белый цвет — без существенных различий по сравнению с контролем

Рис. 2. Значения пиковой систолической радиальной деформации (слева) и ее скорости (справа) у молодых пациентов с 
марфаноидной внешностью. Темно-серая штриховка — статистически достоверное снижение величины и ско-
рости деформации; светло-серая штриховка — статистически достоверное повышение величины и скорости 
деформации; белый цвет — без существенных различий по сравнению с контролем
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регионарной сократительной способности, 
описанной уже в молодом возрасте [10]. Такие 
же изменения развиваются и у молодых паци-
ентов с МВ [19, 21, 23]. 

Оказалось, что большая толщина миокарда 
ЛЖ у таких пациентов сочетается со снижени-
ем величины и скорости систолической цирку-
лярной и радиальной деформации. Выявлен-
ное также некоторое повышение величины ра-
диальной и циркулярной деформаций в 
некоторых сегментах ЛЖ носит, по-видимому, 
компенсаторный характер, направленный на 
сохранение глобальной систолической функ-
ции ЛЖ. Можно предполагать, что у пациентов 
старших возрастных групп с МВ выявленная 
концентрическая гипертрофия ЛЖ будет соче-
таться с более выраженным снижением ло-
кальной систолической деформации миокарда 
и клиническими проявлениями сердечной не-
достаточности. 

В качестве патогенетического механизма 
описанных изменений следует выделить акти-
вацию сигнального пути трансформирующего 
фактора роста-β (TGF-β). Известно, что акти-
вация этого цитокинового каскада характерна 
для всех больных СМ и половины пациентов 
с ПМК и МВ [22]. Одним из эффектов актива-
ции TGF-β является развитие фиброза мио-
карда в месте прикрепления папиллярных 
мышц у пациентов с МПК. Показано, что с 
активностью TGF-β ассоциирована и миксо-
матозная дегенерация створок митрального 
клапана при ПМК. Есть основания полагать, 
что определенный вклад локальный фиброз 
миокарда вносит в генез желудочковых нару-
шений сердечного ритма у пациентов с фи-
бриллинопатиями — СМ, ПМК и МВ. Кроме 
того, можно предполагать наличие генетиче-
ски обусловленного дефекта соединитель-
нотканного каркаса сердца у таких пациентов, 
что приводит к диспластическому ремодели-
рованию сердца и магистральных сосудов. 
Это проявляется большим числом малых ано-
малий сердца, расширением корня аорты, 
формированием более толстого и менее ком-
пактного миокарда с разобщением сокраще-
ния отдельных слоев миокарда ЛЖ. 

Таким образом, выявление костных призна-
ков дизэмбриогенеза и выделение такого дис-
пластического фенотипа, как марфаноидная 
внешность, позволяет с высокой степенью ве-
роятности прогнозировать развитие ремодели-
рования сердца и появление систолической 
дисфункции у таких пациентов. Лица с МВ 
должны рассматриваться как группа высокого 
риска развития значимых изменений со сторо-

ны сердечно-сосудистой системы, имеющих 
прогредиентное течение с максимумом прояв-
лений после 50–60 лет. Дальнейшая разработка 
этой темы с привлечением дополнительных 
инструментальных и лабораторных исследова-
ний, в том числе МРТ сердца, иммуногистохи-
мических анализов, а также гистологическим 
изучением структуры миокарда могли бы уточ-
нить характер изменений сердечно-сосудистой 
системы у пациентов с диспластическими фе-
нотипами, проявляющимися костными призна-
ками дизэмбриогенеза. 
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