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РЕЗЮМЕ: Одним из наиболее распространенных и изученных диспластических фенотипов 
является марфаноидная внешность, алгоритм диагностики которой опирается на выявле-
ние костных признаков дизэмбриогенеза. Вопросы распространенности костных признаков 
и их взаимосвязи с кожными и кардиальными стигмами ранее не изучался. Цель: изучить 
распространенность внешних и кардиальных признаков дизэмбриогенеза и выделить наиболее 
специфичные из них. Материалы и методы: обследовано 967 практически здоровых лиц мо-
лодого возраста в возрасте от 18 до 25 лет (330 юношей и 637 девушек), 611 из которых было 
выполнено ЭхоКГ исследование с прицельным поиском малых аномалий сердца. Результаты. 
Внешние и кардиальные признаки дизэмбриогенеза среди лиц молодого возраста распростра-
нены достаточно широко. Среди лиц мужского пола чаще выявляются костные признаки, такие 
как деформации грудной клетки, арковидное небо и арахнодактилия. Среди лиц женского пола 
чаще выявляются гипермобильность суставов и кожные стрии. Были выявлены корреляционные 
связи между костными признаками, такими как арахнодактилия, долихостеномелия, арковидное 
небо с кожными признаками и малыми аномалиями сердца (МАС). Показано, что использование 
диагностического порога в 3 и более МАС для диагностики синдрома соединительной ткани 
сердца приводит к гипердиагностике этого состояния. Заключение: Выявленные гендерные раз-
личия распространенности внешних и кардиальных стигм дизэмбриогенеза следует учитывать 
при разработке алгоритмов диагностики марфаноидной внешности и синдрома СТДС. Среди 
костных признаков наиболее специфичными следует считать арахнодактилию, долихостеноме-
лию, арковидное небо, деформации грудной клетки.

КЛЮЧЕВЫЕ СЛОВА: марфаноидная внешность; костные признаки дизэмбриогенеза; 
малые аномалии сердца; лица молодого возраста.
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ABSTRACT: One of the most common and studied pathology phenotypes is marfanoid habitus, a 
diagnostic algorithm which relies on identifying signs of bone of dysembriogenesis. Questions the 
prevalence of bone signs and their relationship with skin and cardiac signs had not previously been 
studied. Objective: to examine the prevalence of external and cardiac signs of dysembriogenesis 
and select the most specific ones. Materials and methods: twenty 967 practically healthy young 
adults aged 18 to 25 years old (330 boys and 637 girls), 611 of which study Echocardiography was 
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performed deliberately finding small abnormalities of the heart. The results. External and cardiac 
signs of dysembriogenesis among young people are fairly widespread. Among males more frequent-
ly detected bone symptoms such as chest deformity high sky and arachnodactyly. Among females 
more often identifies the hypermobility of joints and skin scars. Identified correlations between bone 
characteristics, such as arachnodactyly, dolyhostenomelia, high sky with skin signs and small anom-
alies of heart. It is shown that the use of the diagnostic threshold and 3 small heart anomalies leads 
to gyperdiagnosis the syndrome of the connective tissue of the heart. Conclusion: the prevalence 
of gender differences identified external signs of dysembriogenesis and small anomalies of heart 
should be taken into account in the development of algorithms for diagnosis of marfanoid habitus. 
Among bone signs most specific should be considered arachnodactyly, dolyhostenomelia, high sky, 
deformities of the chest.
KEYWORDS: marfanoid habitus; bone signs of dyzembriogenesis; small anomalies of heart; 
young persons.

(КП) дизэмбриогенеза: долихостеномелия, 
арахнодактилия, килевидная и воронкообраз-
ная деформации грудной клетки, сколиотиче-
ская деформация позвоночника, плоскостопие, 
вальгусная деформация стопы, арковидное 
небо, лицевые дизморфии — нарушение при-
куса и нарушения роста зубов. При этом, 
как было показано ранее, наиболее специфич-
ными костными признаками являются дефор-
мации грудной клетки, арахнодактилия, доли-
хостеномелия и арковидное небо [2]. Клиниче-
ская значимость МВ, как диспластического 
фенотипа, показана достаточно хорошо [12]. 
Так, имеются данные о том, что у лиц молодого 
возраста с четырьмя любыми КП чаще выявля-
ются наджелудочковые и желудочковые экстра-
систолы в патологическом количестве [10]. От-
мечается также склонность таких пациентов 
к развитию вегетативной дисфункции [8], 
что определяет патологические реакции при 
проведении вегетативных проб [9]. Можно счи-
тать доказанным тот факт, что у лиц с МВ даже 
в молодом возрасте, также как и у пациентов 
с синдромом Марфана и первичным пролапсом 
митрального клапана [4, 5, 6], могут быть вы-
явлены признаки систолической дисфункции, 
проявляющиеся сни жением циркумферентной 
деформации миокарда [3]. Между тем, вопросы 
распространенности внешних и кардиальных 
признаков дизэмбриогенеза у лиц молодого 
возраста освещены в литературе недостаточно 
полно. Не рассматривалась ранее и взаимос-
вязь МАС и КП.

ЦЕЛЬ

Изучить распространенность внешних 
и кардиальных признаков дизэмбриогенеза 
и выделить наиболее специфичные из них.

ВВЕДЕНИЕ

Изучение роли наследственных нарушений 
соединительной ткани (ННСТ) в развитии па-
тологии внутренних органов является одной 
из наиболее актуальных и дискутабельных 
проблем современной медицины. До сих пор 
существует терминологическая путаница 
и несогласованность критериев диагностики 
ННСТ. В российской литературе для обозна-
чения ННСТ нередко используется термин 
«дисплазия соединительной ткани» (ДСТ). 
В. М. Яковлевым (1990) предложено деление 
ДСТ на дифференцированные (моногенные 
заболевания — синдром Марфана, Элерса-Дан-
ло и др.) и не дифференцированные. Это пред-
ложение внесло определенную путаницу 
в представления о ННСТ, поскольку задолго 
до появления работ В. М. Яковлева междуна-
родное сообщество использовало представле-
ние о классифицируемых и неклассифицируе-
мых ННСТ. С нашей точки зрения, сегодня 
правильней рассматривать известные наслед-
ственные синдромы как классифицируемые 
ННСТ, а к ДСТ относить те ННСТ, которые 
не удается классифицировать [1].

Различные авторы используют собствен-
ные подходы для распознавания дисплазии, 
относя к ДСТ случаи выявления различного 
числа признаков дизэмбриогенеза (от 3 до 6). 
При таком количественном подходе полно-
стью игнорируются различия в информатив-
ности различных признаков и в группу лиц 
с ДСТ попадают пациенты с различными при-
знаками. Нами в 2009 году все ДСТ были разде-
лены на диспластические фенотипы, среди ко-
торых наиболее распространенным оказался 
фенотип, названный марфаноидной внешно-
стью (МВ) [7].

Алгоритм диагностики МВ основан на вы-
явлении не менее четырех костных признаков 
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ЗАДАЧИ

1. Определить частоту выявления костных, 
кожных и суставных признаков дизэмбри-
огенеза среди практически здоровых лиц 
молодого возраста, оценить возможные 
гендерные различия.

2. Выявить встречаемость малых аномалий 
сердца и различного их числа среди прак-
тически здоровых лиц молодого возраста, 
оценить возможные гендерные различия.

3. Выделить наиболее значимые костные 
признаки для диагностики марфаноидной 
внешности.

мАтЕРИАЛЫ И мЕтоДЫ ИССЛЕДоВАНИя

Для определения распространенности кост-
ных признаков (КП) дизэмбриогенеза обследо-
вано 967 практически здоровых лиц молодого 
возраста из числа студентов СПбГПМУ в воз-
расте от 18 до 25 лет (средний 20,1±2,1 лет), 
из них — 330 юношей и 637 девушек. Всем 
выполнено фенотипическое обследование. Ди-
агностику КП производили согласно общепри-
нятой методике [7]. Выявляли деформации 
грудной клетки (ДГК) — килевидную (КДГК) 
и воронкообразную (ВДГК), сколиотическую 
деформацию позвоночника (СДП), плоско-
стопие, арахнодактилию (симптомы запястья 
и большого пальца). 562 студентам выполнено 
антропометрическое обследование с определе-
нием коэффициентов долихостеномелии (КД). 
Речь идет об отношении размаха рук к росту 
(РР: Р >1,03) и верхнего и нижнего сегментов 
тела (В: Н <0,89). О долихостеномелии, со-
гласно рекомендациям РКО, судили по нали-

чию одного из названных КД. Для оценки рас-
пространенности малых аномалий сердца 
(МАС) 611 обследованным было выполнено 
ЭхоКГ исследование. К МАС относили: анев-
ризму межпредсердной перегородки (АМПП), 
пролапс пульмонального (ППК) и трикуспи-
дального клапана (ПТК), пролабирование 
створок митрального клапана на 1–2 мм, асим-
метрию трехстворчатого аортального клапана 
(АТАК), повышенную трабекулярность левого 
желудочка (ПТЛЖ), добавочные папиллярные 
мышцы (ДПМ), ложные хорды левого желу-
дочка (ЛХЛЖ).

РЕЗУЛЬтАтЫ

При оценке распространенности костных 
признаков дизэмбриогенеза использованы ре-
зультаты скрининга 967 практически здоровых 
лиц молодого возраста. Частота выявления раз-
личных КП приведена на рисунке 1.

Как видно из представленного рисунка, рас-
пространенность КП среди практически здоро-
вых лиц молодого возраста довольно высока. 
Более чем у половины обследованных была 
выявлена сколиотическая деформация позво-
ночника (СДП), несколько реже встречались 
арахнодактилия, оцененная по наличию хотя 
бы одного из симптомов (43,5% случаев), пло-
скостопие (32% случаев). При проведения ген-
дерного анализа распространенности костных 
признаков среди практически здоровых лиц 
молодого возраста выявлены существенные 
различия в распространенности МАС среди 
юношей и девушек (рис. 2).

Как видно из представленного рисунка, 
большинство костных признаков достоверно 
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Рис. 1. Распространенность костных признаков дизэмбриогенеза у практически здоровых лиц молодого возраста
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Рис. 2. Гендерные особенности распространенности КП у практически здоровых лиц молодого возраста
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Рис. 3. Распространенность долихостеномелии среди практически здоровых лиц молодого возраста
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чаще выявляются лиц мужского пола. Речь 
идет, в первую очередь, о деформациях груд-
ной клетки (килевидной и воронкообразной), 
а также арковидном небе и арахнодактилии.

Одним из признаков, характеризующих вов-
лечение костной системы является долихосте-
номелия [11]. Мы оценили частоту выявления 
КД у практически здоровых лиц молодого воз-
раста (рис. 3).

Как видно из рисунка, более чем у 40% об-
следованных нами лиц выполняется хотя бы 
один коэффициент, что согласно рекомендаци-
ям РКО достаточно для выявления долихосте-
номелии. При этом, у лиц мужского пола на-
званные соотношения выполнялись значимо 
чаще, нежели у молодых женщин. Долихосте-
номелия у юношей выявляется более чем в по-
ловине случаев, в то время как среди девушек 
хотя бы один коэффициент выполняется только 
в трети случаев (р<0,00001). Таким образом, 

костные признаки дизэмбриогенеза чаще 
встречаются у лиц мужского пола. Однако су-
ществующие алгоритмы диагностики МВ 
не учитывают гендерные различия в распро-
страненности отдельных костных признаков.

Данные о распространенности кожных 
признаков, а также гипермобильности суставов 
(более 4 баллов по шкале Бейтона) и миопии 
представлены на рисунке 4.

Как видно из представленного рисунка, 
почти половина обследованных набирает че-
тыре и более баллов по шкале гипермобильно-
сти Бейтона. У трети выявлена миопия любой 
 степени. Кожные признаки дизэмбриогенеза 
встречаются значительно реже — у четверти 
атрофические стрии, локализованные в обла-
сти плеч и поясницы, у каждого шестого повы-
шенная растяжимость кожи (определяемая 
при безболезненном оттягивании кожи над ла-
теральным краем ключицы на 2 и более санти-
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метра). Еще реже выявляли варикозное расши-
рение вен нижних конечностей или гемор-
роидальных сосудов. При оценке гендерных 
особенностей распространенности кожных 
и суставных признаков, а также миопии полу-
чены следующие данные (рис. 5).

Как видно из рисунка, девушкам свойствен-
но более частое выявление гипермобильности 
суставов — 4 и более баллов по шкале Бейтона 
набирают половина обследованных лиц жен-
ского пола и только четверть юношей 
(р<0,00001). Это свидетельствует, с нашей точ-
ки зрения, о необходимости ужесточения диа-
гностического порога для выявления ГМС 
у молодых женщин. Также чаще у лиц женско-
го пола выявлялись атрофические стрии, 
в то время как повышенная растяжимость кожи 
на 2 см в два раза чаще определена у юношей, 
что, по-видимому, связано с большей выражен-
ностью подкожной клетчатки у молодых жен-
щин.

При проведении корреляционного анализа 
костных и кожных признаков, были выявлены 
достоверные положительные корреляционные 
связи между такими КП как арковидное небо, 
арахнодактилия и такими кожными признака-
ми как повышенная растяжимость кожи и атро-
фические стрии (рис. 6).

Spearman Rank Order Correlations p <0,05.

Далее была определена распространенность 
МАС среди практически здоровых лиц молодо-
го возраста. (рис. 7).

Как следует из рисунка, МАС достаточно 
 распространены и хотя бы 1 МАС выявляется 
у 95% обследованных. У большинства обна-
руживали ложные хорды левого желудочка 
(ЛХЛЖ), значительно реже выявлялись такие 
МАС как аневризма межпредсердной перегород-
ки (АМПП), асимметрия трехстворчатого аор-
тального клапана (АТАК), повышенная трабеку-
лярность левого (ПТЛЖ) и правого (ПТПЖ) же-
лудочков. Пролабирование створок митрального 
клапана на 1–2 мм выявили у четверти обследо-
ванных. Для большинства МАС были получены 
достоверные гендерные различия в их распро-
страненности (рис. 8).

Как следует из рисунка, пролабирование 
пульмонального клапана, асимметрия аорталь-
ных полулуний, повышенная трабекулярность 
правого желудочка достоверно чаще встреча-
лись среди юношей. Напротив, среди девушек 
чаще выявлялись повышенная трабекуляр-
ность левого желудочка и добавочные папил-
лярные мышцы. Такие МАС как аневризма 
межпредсердной перегородки, пролапс трику-
спидального клапана, ложные хорды левого 
желудочка определялись с одинаковой часто-
той среди лиц мужского и женского полов. 

Рис. 4. Распространенность кожных признаков, гипермобильности суставов и миопии среди практически здоровых лиц 
молодого возраста
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Рис. 6. Корреляционный анализ между костными и кожными признаками
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Рис. 8. Гендерные различия распространенности МАС среди практически здоровых лиц молодого возраста

Рис. 7. Распространенность малых аномалий сердца среди практически здоровых лиц молодого возраста
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Важно отметить, что среднее число МАС 
в группах лиц мужского и женского полов ока-
залось одинаковым (2,2±1,5 и 2,2±1,4 соответ-
ственно, р=1,0).

Был проведен корреляционный анализ меж-
ду костными признаками и малыми аномалия-
ми сердца. Выявлены достоверные корреляци-

онные связи между долихостеномелией, арко-
видным небом, арахнодактилией и такими 
МАС как пролабирование створок митрального 
клапана на 1–2 мм, ложными хордами и повы-
шенной трабекулярностью левого желудочка, 
а также асимметрией аортального клапана 
(рис. 9).
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Spearman Rank Order Correlations p<0,05.
Далее была оценена распространенность 

различного числа МАС среди лиц молодого 
возраста (рис. 10).

Как следует из рисунка, порог в три МАС 
преодолевают почти 40% обследованных нами 
лиц. Очевидно, что использование количе-
ственного подхода, не учитывающего ни ген-
дерные различия, ни специфичность отдельных 
МАС, не может быть рекомендовано для прак-
тического применения.

ЗАКЛюЧЕНИЕ

Таким образом, нами выявлена высокая 
распространенность костных признаков 
дизэмбриогенеза среди практически здоро-
вых лиц молодого возраста. При этом наибо-
лее распространенными среди них оказались 

такие достаточно низко специфичные призна-
ки как сколиотическая деформация позвоноч-
ника, плоскостопие, лицевые дизморфии. 
Большинство костных признаков существен-
но чаще выявляется у лиц мужского пола, 
что следует учитывать при разработке алго-
ритма диагностики марфаноидной внешно-
сти. Как показал корреляционный анализ 
костных признаков с кожными и кардиальны-
ми стигмами (МАС), наиболее значимыми 
КП являются арахнодактилия, долихостено-
мелия, арковидное небо, а также деформации 
грудной клетки. Это позволило нам скоррек-
тировать алгоритм диагностики марфаноид-
ной внешности с учетом специфичности от-
дельных костных признаков, что существен-
но снизило прежнее представление 
о встречаемости этого диспластического фе-
нотипа [2].

Рис. 9. Корреляционный анализ между костными признаками дизэмбриогенеза и малыми аномалиями сердца

Рис. 10. Распространенность различного числа МАС среди лиц молодого возраста
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ВЫВоДЫ

1. Среди практически здоровых лиц моло-
дого возраста внешние признаки дизэм-
бриогенеза весьма распространены. 
При этом большинство костных призна-
ков, таких как деформации грудной клет-
ки, симптомы арахнодактилии и долихо-
стеномелии, арковидное небо, а также 
повышенная растяжимость кожи, суще-
ственно чаще выявляются среди юношей. 
В группе лиц женского пола чаще выяв-
ляются такие внешние признаки как ги-
пермобильность суставов и атрофиче-
ские стрии. Выявленные гендерные раз-
личия следует учитывать при разработке 
критериев диагностики диспластических 
фенотипов.

2. Отдельные малые аномалии сердца чрез-
вычайно широко распространены в попу-
ляции. Наиболее часто выявляются лож-
ные хорды и аномальные трабекулы лево-
го желудочка, добавочные папиллярные 
мышцы. Для многих МАС обнаружены 
значимые гендерные различия, что необ-
ходимо учитывать при оценке синдрома 
соединительнотканной дисплазии сердца. 
У 40% обследованных лиц молодого воз-
раста выявляется 3 и более МАС, что ста-
вит под сомнение правоту авторов, пред-
лагающих такой диагностический порог 
для выявления синдрома соединитель-
нотканной дисплазии сердца.

3. Выявленные прямые корреляционные 
связи между такими костными признака-
ми как арахнодактилия, долихостеноме-
лия, арковидное небо и кожными, а так-
же кардиальными стигмами дизэмбриоге-
неза  позволяют выделять эти костные 
признаки в группу наиболее специфич-
ных для диагностики марфаноидной 
внешности.
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