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Резюме. снижение показателей вариабельности ритма сердца (врс) относят к доказанным 
предикторам клинически значимых нарушений ритма. для синдрома марфана и первичного 
пролапса митрального клапана характерно значимое снижение врс. показатели врс у лиц с 
марфаноидной внешностью (мв) ранее не оценивались. материалы и методы. обследовано 
230 лиц (130 юношей и 100 девушек) в возрасте от 18 до 25 лет (средний возраст 21±1,6 лет), 
из них 150 практически здоровых лиц молодого возраста, и 80 пациентов Нил соединитель-
нотканных дисплазий Фмиц им. в.а. алмазова. всем проведено фенотипическое, антро-
пометрическое обследования и Холтеровское мониторирование ЭкГ в течение 24 часов. ре-
зультаты.  показаны существенные гендерные различия для большинства показателей врс и 
динамики чсс. при анализе врс у лиц с мв выявлено достоверно снижение всех спектраль-
ных и большинства временных показателей у пациентов с мв вне зависимости от пола. при 
сравнении врс среди юношей и девушек с единичными костными признаками, гендерные 
различия нивелируются. Заключение. показатели врс ассоциированы с костными признака-
ми. Наиболее низкие значения врс выявляются у девушек с мв.
Ключевые слова: наследственные нарушения соединительной ткани, марфаноидная 
внешность, вариабельность ритма сердца.
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Summary: the decline in heart rate variability (hrv) belong to the proven risk factor development 
of clinically significant arrhythmias. marfan syndrome and the primary mitral valve prolapse are 
characterized by significant reduction in the hrv. indicators of hrv in persons with marfanoid 
habitus (mh) are not previously evaluated. materials and methods. We observed 230 persons (130 
boys and 100 girls) aged from 18 to 25 (average age 21±1,6 yrs), 150 of them are practically healthy 
persons of young age and 80 patients have a clinic of connective-tissue dysplasia. all of surveyed 
persons were phenotypically and anthropometrically examined within 24 hours, holter ecG was 
administrated. the results.  Significant gender differences for most indicators of hrv and dynamics 
variation of heart rate were observed. during analyze of hrv in individuals with mh reduction of all 
spectral and most time parameters in patients with mh, regardless of gender were discovered. Gender 
differences are leveled, comparing the hrv among boys and girls with single bone characteristics.  
conclusion. hrv rates associated with bone signs. Girls with mhf have the lowest value of hrv.
Key words: inherited disorders of connective tissue, marfanoid habitus, heart rate variability.
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к наиболее изученным характеристикам 
сердечного ритма, имеющим доказанное про-
гностическое значение, следует отнести вариа-
бельность ритма сердца (врс) [3, 41]. исследо-
вания врс начались после выявления взаимос-
вязи между состоянием вегетативной нервной 
системы (вНс) и риском смерти от сердеч-
но-сосудистых заболеваний [40]. Были получе-
ны экспериментальные данные, подтверждаю-
щие связь между повышением симпатической 
или снижением парасимпатической активности 
вНс и повышенным риском развития наруше-
ний ритма сердца (Нрс). На сегодняшний день 
достаточно хорошо изучен характер изменений 
врс при ряде заболеваний. Значительные успе-
хи достигнуты в диагностике диабетической 
нейропатии и прогнозировании смерти у боль-
ных, перенесших острый инфаркт миокарда [7, 
32, 39]. активно используется сейчас анализ 
врс в спортивной медицине [4, 11]. 

интерпретацию врс осложняет также на-
личие гендерных и возрастных особенностей 
различных показателей. Наиболее высокие пока-
затели врс регистрируются у здоровых лиц мо-
лодого возраста [5], спортсменов, промежуточ-
ные — у больных с различными органическими 
заболеваниями сердца, в том числе с желудочко-
выми Нрс, самые низкие — у лиц, перенесших 
эпизоды фибрилляции желудочков [33]. отмеча-
ются также гендерные различия показателей 
врс — среди детей и подростков наибольшие 
значения выявляются среди девушек, в то время 
как у взрослых лиц значения большинства стати-
стических и спектральных показателей оказа-
лись выше у лиц мужского пола.

в отечественной и зарубежной литературе 
неоднократно предпринимались попытки опре-
деления врс у практически здоровых лиц мо-
лодого возраста с последующим определением 
средних значений показателей вариабельности 
и величины стандартного отклонения, реко-
мендуемых для практического применения [6, 
34, 37]. однако результаты различных авторов 
значительно разнятся между собой. 

доказано, что сниженная врс является са-
мостоятельным предиктором жизнеугрожаю-
щих нарушений ритма и внезапной смерти [20, 
33]. Значительное снижение показателей врс 
выявляется у больных с инфарктом миокарда и 
хронической сердечной недостаточностью 
[28]. Была выявлена также взаимосвязь между 
снижением показателей врс и частотой разви-
тия синкопальных состояний у детей [19]. 

с врс связан также и такой показатель как 
циркадный индекс (ци), определяемый как от-
ношение средней чсс в период бодрствования 

к средней ночной чсс. ци у здоровых лиц на-
ходится в диапазоне 122–145% [29]. л.м. ма-
каров считает, что значение ци в диапазоне 
124–144% является показателем стабильности 
вегетативной регуляции суточного ритма серд-
ца [13]. Феномен повышения циркадного ин-
декса (свыше 145%) трактуется как увеличение 
чувствительности сердечного ритма к симпати-
ческой стимуляции.  

достаточно активно изучается характер из-
менений врс при ННст. в основном исследо-
вания касаются изменений параметров врс при 
первичном пролапсе митрального клапана 
(пмк) [1, 2]. принято считать, что для таких 
пациентов характерно снижение временных и 
спектральных показателей SdNN, rmSSd, 
pNN50, lf, hf [30]. соотношение lf/hf наобо-
рот, достоверно выше было у пациентов с пмк. 
Эти изменения показателей врс авторами рас-
ценены как преобладание влияний симпатиче-
ского отдела вегетативной нервной системы. Ги-
персимпатикотонией авторы склонны объяснять 
и обилие жалоб у таких пациентов. Немногочис-
ленные исследования демонстрируют значимое 
снижение всех спектральных и большинства 
статистических показателей врс у лиц с син-
дромом марфана, подтвержденных генетически 
(мутация fBN1) [31, 38]. Это может расцени-
ваться как признак нестабильности вНс, что в 
совокупности с изменениями врс можно отно-
сить к факторам высокого риска развития Нрс.

в то же время характер изменений врс у лиц 
молодого возраста в свете концепции о диспла-
стических фенотипах ранее не оценивался. 
в настоящее время показано, что наиболее рас-
пространенным и достаточно хорошо изучен-
ным дФ является марфаноидная внешность 
(мв). алгоритм диагностики этого дФ основан 
на выявлении не менее четырех костных при-
знаков (кп), наиболее специфичными из кото-
рых являются деформации грудной клетки, ар-
ковидное небо, арахнодактилия и долихостено-
мелия. мв, наравне с синдромом марфана и 
первичным пролапсом митрального клапана, 
рассматривается в числе фибриллинопатий. для 
этих заболеваний характерны схожие проявле-
ния, в частности — нарушение метаболизма со-
единительной ткани, что приводит к снижению 
плотности костей скелета [26]. Характер вегета-
тивной регуляции сердечного ритма у лиц моло-
дого возраста с мв ранее не оценивался. 

Материалы и Методы

обследовано 230 лиц (130 юношей и 100 де-
вушек) в возрасте от 18 до 25 лет (средний 
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 возраст 21±1,6 лет), из них 150 практически 
здоровых лиц молодого возраста из числа сту-
дентов спбГпму, и 80 пациентов Нил соеди-
нительнотканных дисплазий Фмиц им. 
в.а. алмазова. всем обследованным проведе-
но фенотипическое и антропометрическое об-
следования для выявления костных признаков 
дизэмбриогенеза и определения коэффициен-
тов долихостеномелии [24], а также Холтеров-
ское мониторирование ЭкГ в течение суток 
(«кардиотехника-04» и «кардиотехника-07», 
Зао «инкарт», г. санкт-петербург). в иссле-
дование не включались лица, имеющие хрони-
ческие соматические заболевания, в том числе 
эндокринопатии, хронические анемии. 

диагностику мв осуществляли согласно 
рекомендациям [8, 10, 18] и уточненным крите-
риям [9] 

полученные данные обработаны c помощью 
программы Statistica 8.0 для Windows. количе-
ственные признаки в случае нормального рас-
пределения выражались как среднее (m) ± стан-
дартное отклонение (Sd), где m — выборочное 
среднее. для сравнения двух независимых 
групп количественных признаков в случае нор-
мального распределения использовался крите-
рий стьюдента. достоверным считалось полу-
ченное значение р<0,05.

реЗУльтаты и иХ оБсУЖдение 

средние значения частоты сердечных со-
кращений в различное время суток у практиче-
ски здоровых лиц молодого возраста в зависи-
мости от пола представлены в таблице 1.

таблица 1
Гендерные различия частоты  

сердечных сокращений в течение суток  
у практически здоровых  
лиц молодого возраста

показатель
ритма сердца

Юноши
(n=84)

девушки
(n=66) р

чсс ср. день 83±9,4 91±7,8  0,00001

чсс макс. 
день

146±15,4 159±15,8  0,00001

чсс мин. день 53,2±8,1 61,8±13,1  0,00001

чсс ср. ночь 58±5,9 67,4±9,3  0,00001

чсс макс. 
ночь

90,6±15,4 93,2±14,6 н/д

чсс мин.  
ночь

48,9±5,3 57,4±8,7  0,00001

ци 144±12 137±13  0,005

как видно из таблицы 1, для показателей 
сердечного ритма выявлены существенные 
гендерные различия. так, среднедневная 
(91±7,8 и 83±9,4, р = 0,00001) и средненочная 
чсс оказались достоверно выше у лиц женско-
го пола по сравнению с представителями муж-
ского пола (67,4±9,3 и 58±5,9, р = 0,00001). ци, 
определяющийся как соотношение среднеднев-
ной чсс к средненочной, оказался достоверно 
выше у юношей, нежели у девушек (144±12% 
vs 137±13% соответственно, р=0,005). как вид-
но из той же таблицы, в основе таких различий 
ци лежит более выраженное снижение чсс в 
ночные часы у лиц мужского пола по сравне-
нию с женским. 

при сопоставлении показателей вариабель-
ности ритма сердца в группах юношей и деву-
шек получены следующие данные (таблица 2). 

таблица 2
Гендерные различия показателей вариабельности 

ритма сердца у практически здоровых  
лиц молодого возраста

показатель
врс

Юноши
(n=84)

девушки
(n=66) р

SdNN общ. 189±32 157±41 0,00001

pNN50 общ. 57±37 45±36 0,01

rmSSd общ. 66±30 55±25 0,05

SdNNind общ. 80±17 65±18 0,00001

SdaNN общ. 173±32 141±42 0,00001

vlf общ. 4097±1709 2494±1313 0,00001

lf общ. 2632±1761 1761±1086 0,00001

hf общ. 1142±952 891±730 0,09

как видно из таблицы 2, для лиц молодого 
возраста характерна очень большая вариатив-
ность показателей врс. Необходимо отметить, 
что достоверность различий, выявленная для 
среднесуточных показателей врс, сохранялась 
для дневных и ночных значений. стандартное 
отклонение в ряде случаев сопоставимо с вели-
чиной математического ожидания. подобные 
особенности показателей врс хорошо извест-
ны и были описаны в литературе и ранее [6].

в то же время для всех показателей врс вы-
явлены гендерные различия. для лиц мужского 
пола характерны значимо более высокие вре-
менные и спектральные показатели врс.

полученные нами результаты подтвержда-
ют хорошо известные литературные данные, 
свидетельствующие о необходимости учиты-
вать гендерные различия при разработке нор-
мативов сердечного ритма. Это даёт нам осно-
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вания предполагать, что и при анализе влияния 
различных диспластических фенотипов на 
ритм сердца также необходимо учитывать по-
ловую принадлежность испытуемых.  

далее мы, используя предложенный нами 
алгоритм, сравнили показатели врс у лиц с 
мв и в контрольной группе (0–2 кп). резуль-
таты представлены в таблице 3.

таблица 3
показатели вариабельности ритма сердца  

и динамики частоты сердечных сокращений 
в течение суток у юношей с марфаноидной 

внешностью

показатель мв 
(n=28)

контроль
(n=19) р

SdNN средний 201±41 178±31 0,05  

SdNN дневной 134±27 130±26 н/д

SdNN ночной 146±41 124±38 0,06

pNN50 средний 18±9 35±29 0,005  

pNN50 дневной 11±7 30±31 0,003

pNN50 ночной 39±17 52±24 0,03

vlf средний 3243±1025 4106±1331 0,01  

vlf дневной 2365±768 3319±1387 0,001

vlf ночной 5269±2093 5913±2007 н/д

lf средний 1715±678 2666±1196 0,001  

lfдневной 1382±583 2390±1181 0,0003

lf ночной 2460±1207 3153±1515 0,08

hf средний 743±408 1019±544 0,05  

hf дневной 429±275 642±389 0,03

hf ночной 1509±1056 1598±742 н/д

чсс дневная ср., 
мин-1

88,8±7,5 81,5±5,9 0,0001 

чсс ночная ср., 
мин-1

59,1±5,4 60,3±3,8 н/д

ци, % 150,3±14,2 141,2±10,3 0,02 

ци>45% 19–67,8% 8–42,1% 0,07 

как следует из представленной таблицы, в 
группе лиц с мв выявлено статистически зна-
чимое снижение всех составляющих волновой 
структуры сердечного ритма (vlf, lf, hf), 
особенно заметное в дневные часы. суще-
ственно ниже у юношей с мв оказался показа-
тель, характеризующий выраженность синусо-
вой аритмии (pNN50). в то же время наиболее 
важный показатель врс, характеризующий ве-

личину разброса длительности интервалов rr 
в течение суток (SdNN), оказался достоверно 
выше у лиц с мв. 

изменения показателей врс, свидетельству-
ющие о склонности сердечного ритма к стаби-
лизации и увеличению разброса продолжитель-
ности интервалов rr в течение суток, объяс-
няются, с нашей точки зрения, склонностью 
юношей с мв к тахикардии в дневное время. 
также значимо выше у лиц с мв, по сравнению 
с контролем, оказались значения циркадного 
индекса (150,3±14,2% vs 141,2±10,3%, р=0,02), 
а две трети юношей основной группы имели 
повышенный ци. субмаксимальные значения 
чсс при обычной физической нагрузке лицами 
с вкс достигались значимо чаще по сравнению 
с контрольной группой (75,0% vs 47,4% соот-
ветственно, р=0,05). 

аналогичный анализ был проведен в группе 
девушек с мв (таблица 4).

таблица 4
показатели вариабельности ритма сердца  

и динамики частоты сердечных сокращений 
в течение суток у девушек с марфаноидной 

внешностью

показатель мв 
(n=16)

контроль
(n=39) р

SdNN средний 149±36 180±45 0,01  

SdNN дневной 110±20 130±40 0,01

SdNN ночной 96±24 123±39 0,003

pNN50 средний 12±8 35±30 0,00001  

pNN50 дневной 8±5 31±32 0,0001

pNN50 ночной 24±18 51±28 0,0001

vlf средний 2008±722 3374±1727 0,0001  

vlf дневной 1827±641 2896±1542 0,0007

vlf ночной 2543±1044 4386±2363 0,0001

lf средний 1199±459 2488±1346 0,00001  

lfдневной 1126±408 2298±1324 0,00001

lf ночной 1388±688 2819±1745 0,00001

hf средний 489±268 1174±850 0,00001  

hf дневной 333±158 810±612 0,00001

hf ночной 882±613 1940±1421 0,0003

чсс дневная  
ср., мин-1

90,3±6,5 87,9±7,2 0,25

чсс ночная  
ср., мин-1

66,9±9,2 62,6±8,2 0,09

ци, % 136,2±15,1 141,3±15,6 0,27
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как следует из таблицы, выявленные ранее 
среди лиц мужского пола с мв тенденции к из-
менению спектральных параметров сердечного 
ритма, подтверждаются и у девушек. мощ-
ность всех составляющих волновой структуры 
ритма оказалась существенно ниже у девушек 
с мв. также для девушек с мв характерно зна-
чительное снижение выраженности синусовой 
аритмии (показатель pNN50), более выражен-
ное, нежели среди лиц мужского пола. таким 
образом, можно утверждать, что наличие спец-
ифичных кп дизэмбриогенеза, входящих в раз-
работанный нами алгоритм диагностики мв, 
вне зависимости от пола обследованных сопро-
вождается уменьшением выраженности волно-
вой структуры ритма и склонностью его к ста-
билизации.

однако в отличие от юношей, для которых 
характерно увеличение разброса величин про-
должительности интервалов rr в течение су-
ток (SdNN) вследствие большей разницы меж-
ду дневной и ночной чсс, для девушек с вкс 
характерно снижение этого показателя. оче-
видно это связано со склонностью девушек к 
тахикардии в течение суток, и отсутствием за-
висимости чсс от костных признаков дизэм-
бриогенеза.

таким образом, нами показаны существен-
ные гендерные различия большинства показа-
телей врс у лиц молодого возраста и их связь 
с костными признаками (мв). представляет 
интерес оценка гендерных особенностей ха-
рактеристик сердечного ритма среди лиц моло-
дого возраста, если из анализируемой выборки 
исключить лиц с мв. мы сравнили показатели 
врс и динамику чсс в течение суток среди 
юношей и девушек, имеющих единичные кост-
ные признаки (не более 2 кп), результаты 
представлены в таблице 5.

как видно из таблицы 5, при исключении из 
анализируемой выборки лиц молодого возрас-
та с признаками мв, выявленные ранее суще-
ственные гендерные различия показателей 
врс, нивелируются. Это, с нашей точки зре-
ния, подтверждает наличие связи между кост-
ными признаками дизэмбриогенеза, участвую-
щими в алгоритме диагностики мв и характе-
ристиками сердечного ритма. 

Заключение. таким образом, наши данные 
подтверждают наличие существенных гендер-
ных различий показателей врс у лиц молодого 
возраста.  однако ранее характеристики сер-
дечного ритма не рассматривались с позиций 
существования диспластических фенотипов и 
в доступной литературе попыток объяснить на-
личие описанных различий мы не обнаружили. 

мы полагаем, что известные гендерные разли-
чия показателей врс и динамики чсс в тече-
ние суток ассоциированы с костными призна-
ками. можно предполагать, что для пациентов 
с мв, так же, как и для других фибриллинопа-
тий [8], в первую очередь — синдрома марфа-
на и пмк [12, 14–17, 21, 22, 35, 36], характер-
но смещение баланса вегетативной нервной 
системы в сторону повышения тонуса симпа-
тического отдела вНс, что обусловливает 
структурные и функциональные изменения со 
стороны сердечно-сосудистой системы таких 
пациентов. с гиперсимпатикотонией могут 
быть связаны и другие нарушения, заключаю-
щиеся в развитии ремоделирования сердца и 
магистральных сосудов у таких пациентов, а 
также снижением локальной систолической 
функции [25, 27]. дисбаланс вНс у лиц моло-
дого возраста с мв подтверждается нашими 

таблица 5
Гендерные различия характеристик ритма сердца  

у лиц молодого возраста с единичными  
костными признаками 

показатель
Юноши 
0–2 кп
(n=19)

девушки
0–2 кп
(n=39)

р

SdNN средний 178±31 180±45 н/д

SdNN дневной 130±26 130±40 н/д

SdNN ночной 124±38 123±39 н/д

pNN50 средний 35±29 35±30 н/д

pNN50 дневной 30±31 31±32 н/д

pNN50 ночной 52±24 51±28 н/д

vlf средний 4106±1331 3374 ±1727 н/д

vlf дневной 3319±1387 2896±1542 н/д

vlf ночной 5913±2007 4386±2363 н/д

lf средний 2666±1196 2488±1346 н/д

lfдневной 2390±1181 2298±1324 н/д

lf ночной 3153±1515 2819±1745 н/д

hf средний 1019±544 1174±850 н/д

hf дневной 642±389 810±612 н/д

hf ночной 1598±742 1940±1421 н/д

чсс дневная 
ср., мин-1

81,5±5,9 87,9±7,2 н/д

чсс ночная  
ср., мин-1

60,3±3,8 62,6±8,2 н/д

ци, % 141,2±10,3 141,3±15,6 н/д
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данными о более частом выявлении у них над-
желудочковых и желудочковых экстрасистол в 
большом количестве [23].
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