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SUMMARY. According to the Russian recommendations on hereditary connective tissue dis-
orders, it was proposed to isolate a number of dysplastic phenotypes, the most common and 
studied is marfanoid habitus (MH). It has been established that patients with MH develop re-
modeling of the heart and aorta, clinically significant cardiac arrhythmias. Characteristics of the 
atrioventricular complex in patients with MH have not been previously evaluated. Materials and 
methods. We surveyed 92 young men (average age 20.7±0.6 years). Were performed anthropo-
metric and phenotypic examinations, as rest ECG recording for 24 s in 12 standard leads. Results. 
Young people with MH are characterized by a longer duration of the atrioventricular delay and 
more frequent detection of episodes of ectopic atrial pace and migration of the supraventricular 
pacemaker. Pronounced dysaxia (discrepancy of depolarization vectors in repolarization of more 
than 60º) was detected mainly in young men with MH and was practically not registered in the 
control group. Conclusion. The resting ECG does not allow to establish the essential features of 
the atrioventricular complex in young people with MH. A third of young men with MH show a 
significant discrepancy in the directions of depolarization and repolarization processes, which 
may complicate the assessment of violations of repolarization processes.
KEY WORDS: hereditary connective tissue disorders; marfanoid habitus; dysaxia; AV 
conduction.
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РЕЗЮМЕ. Согласно российским рекомендациям по наследственным нарушениям со-
единительной ткани следует выделять ряд диспластических фенотипов, среди которых 
наиболее распространенным и изученным является марфаноидная внешность (МВ). Уста-
новлено, что у пациентов с МВ развивается ремоделирование сердца и аорты, а также 
клинически значимые нарушения сердечного ритма. Характеристики предсердно-же-
лудочкового комплекса у пациентов с МВ ранее не оценивались. Материалы и методы. 
Обследовано 92 юношей (ср. возраст 20,7±0,6 лет), проводилось антропометрическое и 
фенотипическое обследования, а также регистрация ЭКГ покоя в течение 24 секунд в 12 
общепринятых отведениях. Результаты. Для юношей с МВ характерна большая продол-
жительность атриовентрикулярной задержки и более частое выявление эпизодов эктопи-
ческого предсердного ритма и миграции суправентрикулярного водителя ритма. Выражен-
ная дизаксия (расхождение векторов деполяризации в реполяризации более 60º) выявлена 
преимущественно у юношей с МВ и практически не зарегистрирована в группе контроля. 
Выводы. ЭКГ покоя не позволяет установить существенных особенностей предсердно-же-
лудочкового комплекса у лиц молодого возраста с МВ. У трети юношей с МВ выявляется 
значительное расхождение направлений процессов деполяризации и реполяризации, что 
может затруднять оценку нарушений процессов реполяризации.
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Введение

Согласно российским рекомендациям по 
наследственным нарушениям соединитель-
ной ткани (ННСТ), следует выделять ряд на-
следственных синдромов и диспластических 
фенотипов [2, 6], диагностика которых осу-
ществляется на основании выявления внеш-
них признаков дизэмбриогенеза. Наиболее 
распространенным и изученным диспласти-
ческим фенотипом является марфаноидная 
внешность (МВ), алгоритм выявления кото-
рой учитывает наличие не менее четырех 
костных признаков дизэмбриогенеза при от-
сутствии эктопии хрусталика и расширения 
аорты. В 2017 г. нами был скорректирован ал-
горитм выявления МВ с учетом специфично-
сти отдельных признаков  — к наиболее 
специфичным были отнесены арахнодакти-
лия, долихостеномелия, деформации грудной 
клетки, а также высокое арковидное нёбо. 
При таком подходе МВ выявляется у  11% 
практически здоровых лиц молодого возраста 
с гендерным соотношением (М : Ж) 2 : 1 [3].

Клиническая значимость МВ как предикто-
ра развития структурных и функциональных 
нарушений со стороны различных систем пока-
зана весьма убедительно. Одной из возможных 
патогенетических причин диспластического ре-
моделирования сердечно-сосудистой и костной 
систем можно назвать активацию TGF-β сиг-
нального пути, характерной для пациентов с 
МВ [17]. Известно, что большое количество 
специфичных костных признаков ассоциирова-
но с существенными сдвигами метаболизма 
костной ткани, проявляющимися преобладани-
ем процессов остеорезорбции над остеосинте-
зом, что в итоге приводит к обеднению костной 
ткани солями кальция и развитию остеопении 
[10]. С другой стороны, у таких пациентов чаще 
выявляются клинически значимые малые ано-
малии сердца и признаки диспластического ре-
моделирования миокарда левого желудочка, 
сопровождающиеся снижением локальной 
систолической его деформации [5, 9]. Кроме 
того, для пациентов с МВ характерно прогрес-
сивное увеличение с возрастом диаметра маги-
стральных сосудов, в первую очередь — аорты 
[12, 15]. У части пациентов с МВ уже в молодом 
возрасте выявляются значимые нарушения сер-
дечного ритма  — парные и групповые супра-
вентрикулярные экстрасистолы и желудочковая 
экстрасистолия в патологическом количестве 

(более 10 за любой час мониторирования), а в 
старших возрастных группах  — пароксизмы 
фибрилляции предсердий [16]. Показаны также 
особенности вегетативной регуляции сердечно-
го ритма — снижение временных и спектраль-
ных показателей, что может расцениваться как 
уменьшение чувствительности синусового узла 
к вегетативным влияниям на фоне исходной ги-
персимпатикотонии [11, 13]. Наличие вегета-
тивной дисфункции проявляется также наруше-
ниями процессов реполяризации при проведе-
нии вегетативных тестов [7, 8].

Однако характеристики предсердно-желу-
дочкового комплекса у пациентов с МВ ранее 
не оценивались. Не изучались ранее и осо-
бенности проекций основных векторов ре- и 
деполяризации во фронтальной плоскости. 
Между тем наличие выраженной дизаксии 
может затруднять оценку нарушений процес-
сов реполяризации.

Материалы и методы

В рамках данного исследования проведено 
обследование 92 юношей (ср. возраст 20,7±0,6 
лет). Всем пациентам выполнено антропоме-
трическое и фенотипическое обследования, а 
также регистрация ЭКГ покоя в течение 24 
секунд в 12 общепринятых отведениях. Об-
щий осмотр, специальный осмотр отдельных 
частей тела и антропометрические измерения 
были направлены на выявление внешних 
стигм дизэмбриогенеза. Выявлялись следую-
щие костные признаки: сколиотическая де-
формация позвоночника, килевидная и ворон-
кообразная деформации грудной клетки, 
арахнодактилия (определялась по наличию у 
пациента тестов запястья и/или большого 
пальца), плоскостопие, высокое арковидное 
нёбо (не менее 2,5 см). Для расчета коэффи-
циентов долихостеномелии проводились ан-
тропометрические измерения в соответствии 
с общепринятыми стандартами [4, 11].

Статистика: количественные данные пред-
ставлены как среднее±стандартное отклоне-
ние. Значимость различий между количествен-
ными признаками, имеющими нормальное рас-
пределение, определялась при помощи 
t-критерия Стьюдента; между качественными 
признаками  — при помощи двустороннего 
точного критерия Фишера (p < 0,05). Статисти-
ческая обработка данных была выполнена при 
помощи программы Statistica 8 (StatSoft, Inc.).
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Результаты

При выделении группы лиц с признаками 
МВ получены данные о более частом выявле-
нии эпизодов миграции водителя ритма по 
предсердиям (МВР) и эктопических пред-
сердных ритмов (табл. 1). Средние значения 
ЧСС и встречаемость синусовой тахикардии 
и брадикардии оказались сопоставимы в обе-
их группах. Можно предположить, что на-
званные нарушения сердечного ритма тесно 
связаны с вегетативным дисбалансом, столь 
характерным для лиц с МВ.

Как следует из таблицы 2, продолжитель-
ность зубца Р оказалась меньше у лиц с МВ, 
в то же время продолжительность интервала 
PQ была несколько выше. Эти различия при-
вели к заметному увеличению длительности 
сегмента PQ, который оказался достоверно 
больше у лиц основной группы по сравне-
нию с контрольной (66,0±19,4 vs 

54,1±28,9 мс, р = 0,005). Средняя продолжи-
тельность интервала QT также не различа-
лась в анализируемых группах, укорочение 
и  удлинение этого интервала выявлялось 
с одинаковой частотой.

Следует отметить, что, несмотря на отно-
сительно большую продолжительность ин-
тервала PQ у лиц с МВ, ни у одного юноши 
по результатам ЭКГ-покоя не было выявлено 
АВ-блокады 1-й степени.

Далее мы определили электрические оси 
векторов деполяризации желудочков 
(угол  α  QRS) и реполяризации желудочков 
(угол α T) во фронтальной плоскости, и оце-
нили разницу между ними (дизаксию). Ре-
зультаты зависимости величин названных 
углов представлены в таблице 3.

Из таблицы следует, что для лиц с МВ ха-
рактерна склонность к вертикальному положе-
нию электрической оси сердца — угол α QRS 
у юношей основной группы 82,9±18,5º, в кон-
трольной 73,3±22,6º, р = 0,06. Величина дизак-
сии у лиц с МВ оказалась наибольшей 
(37,7±24,7º) и достоверно больше по сравне-
нию с группой контроля (22,8±16,0º, р = 0,009). 
Использование порога в 60º позволяет выяв-
лять дизаксию более чем у четверти юношей 
основной группы, что существенно чаще, не-
жели в группе контроля (2,5%), р = 0,004.

Обсуждение результатов

Таким образом, нами оценены основные 
ЭКГ-характеристики у лиц молодого возраста 
с  признаками МВ. Анализ продолжительно-
сти основных зубцов и интервалов не позво-
лил выявить достоверных различий. Следует 
отметить только относительно большие зна-
чения у юношей с МВ сегмента PQ, что при 
равной продолжительности зубца Р, может 
рассматриваться как свидетельство большей 

Таблица 1
Показатели частоты сердечных сокращений 

и особенности сердечного ритма на ЭКГ покоя 
у юношей с марфаноидной внешностью

Показатель

МВ
25 – 100%

Контроль
40 – 100%

р
абс. 

число %% абс. 
число %%

ЧСС/мин 76,7±17,2 74,8±14,5 0,93

Синусовая 
тахикардия  
(> 90/мин)

6 24,0 6 15,0 0,51

Синусовая 
брадикардия  
(< 60/мин)

3 12,0 8 20,0 0,51

МВР/
эктопический 
предсердный 

ритм

3 12,0 0 0 0,05 

Таблица 2
Анализ продолжительности зубцов и интервалов ЭКГ у юношей с марфаноидной внешностью

Показатель МВ
(n = 25)

Контроль
(n = 40) р

Р, мс 80,8±16,1 85,3±13,9 0,25
Интервал PQ, мс 146,8±22,9 139,4±29,7 0,26
Сегмент PQ, мс 66,0±19,4 54,1±18,9 0,005

QRS, мс 83,2±12,8 84,1±12,4 0,11
QT, мс 338,4±40,0 338,8±24,6 0,96
QTc, мс 377,3±32,9 374,6±26,3 0,73

QTc < 350 мс 4 –  16,0% 5  –  12,5% 0,72
QTc > 450 мс 1  –  4% 0 0,38
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атриовентрикулярной задержки и склонности 
к развитию АВ-блокады. Несмотря на отсут-
ствие эпизодов патологического удлинения 
PQ при записи стандартной ЭКГ, это предпо-
ложение было подтверждено результатами 
холтеровского мониторирования ЭКГ, пока-
завшими, что АВ-блокада 1-й степени в тече-
ние суток выявляется только у лиц с МВ 
(39,3% vs 0 % соответственно, р <0,01) [14].

Кроме того, установлено, что для пациен-
тов с МВ характерно более частое выявление 
эпизодов эктопического предсердного ритма 
и миграции суправентрикулярного водителя 
ритма. Такие же результаты о более частом 
выявлении эктопических наджелудочковых 
ритмов были получены при анализе записей 
холтеровского мониторирования таких паци-
ентов [14]. Эти находки могут быть объясне-
ны вегетативной дисфункцией и уменьшени-
ем чувствительности синусового узла к веге-
тативным влияниям [1].

Важными представляются нам также вы-
явленные существенные расхождения осей 
де- и реполяризации (дизаксия) у лиц с МВ — 
выраженная дизаксия (более 60º) выявлена 
преимущественно у юношей с большим чис-
лом специфичных костных признаков дизэм-
бриогенеза. Учитывать столь частое несовпа-
дение электрической оси сердца и вектора 
реполяризации необходимо при оценке нару-
шений процессов реполяризации у таких па-
циентов.

Выводы

1.	 ЭКГ покоя не позволяет установить суще-
ственных особенностей предсердно-желу-
дочкового комплекса у лиц молодого воз-
раста с МВ. Для выявления нарушений 
ритма и проводимости таким пациентам 
показано проведение холтеровского мони-
торирования ЭКГ в течение суток.

2.	 У четверти юношей с МВ выявляется зна-
чительное расхождение направлений про-

цессов деполяризации и реполяризации, 
что следует учитывать при оценке наруше-
ний процессов реполяризации.
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