
Международный журнал сердца 
и сосудистых заболеваний  •  Том 3, номер 8, декабрь 2015

Издание Фонда содействия развитию кардиологии  
«Кардиопрогресс»

ОРИГИНАЛЬНЫЕ СТАТЬИ

Клапанный синдром: дисплазии 
соединительной ткани: характеристика 

клинических проявлений, прогноз течения
Друк И.В., Нечаева Г.И.*

Государственное бюджетное образовательное учреждение высшего профессионального образования 
«Омский Государственный Медицинский Университет» МЗ РФ

644043, Омск, ул. Ленина, 12

Авторы:

Друк Инна Викторовна, к.м.н., доцент, доцент кафедры внутренних болезней и семейной меди-
цины ПДО ГБОУ ВПО ОмГМУ Минздрава России;
Нечаева Галина Ивановна, д.м.н., профессор, зав. кафедрой внутренних болезней и семейной 
медицины ПДО ГБОУ ВПО ОмГМУ Минздрава России.

Автор, ответственный за переписку. Тел. 89139641555. E-mail: drukinna@yandex.ru.

Резюме

Цель
Анализ течения клапанного синдрома дисплазии соединительной ткани (ДСТ) в ходе проспективного 

наблюдения пациентов молодого возраста с недифференцированной формой ДСТ.

Материал и методы
В  исследование были включены 549 человек, имеющих признаки ДСТ, в  возрасте 18–45 лет: 330 

(60,11 %) мужчин и  219 (39,89 %) женщин. Клапанный синдром был выявлен у  281 пациента (51,18 %; 
95 %ДИ 46,91–55,43), в сочетании с аритмическим (71,89 %) и сосудистым (63,35 %) синдромами ДСТ.

Результаты
Субъективный статус пациентов с клапанным синдромом характеризовался множеством жалоб со сто-

роны сердечно-сосудистой системы и общего характера при низком уровне информативности. Степень 
выраженности ДСТ выступала предиктором формирования клапанного синдрома. Среди пациентов 
с  клапанным синдромом чаще, чем у  лиц без клапанных проявлений, регистрировалась низкая толе-
рантность и/или развитие дистонических реакций на физическую нагрузку, диастолической дисфункции 
левого желудочка. Прогрессирование клапанного синдрома наблюдалось в 2,85 % наблюдений (8/281), 
средний возраст выявления прогрессирования — 27,13±3,94 лет. Среди пациентов с неблагоприятным 
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течением клапанного синдрома ДСТ чаще диагностировались арахнодактилия, сочетанная патология 
клапанов, пролапс обеих створок митрального клапана (МК), миксоматозная дегенерация клапана.

Заключение
В группе пациентов молодого возраста с недифференцированной ДСТ клапанный синдром выявляет-

ся в 51 % случаев, часто сочетаясь с врожденными аномалиями подклапанных структур, аритмическим 
и сосудистым синдромами ДСТ. Клапанный синдром характеризуется многообразием и неспецифично-
стью жалоб, ассоциируется с  высокой степенью выраженности ДСТ, оказывает влияние на формиро-
вание диастолической дисфункции левого желудочка, дезадаптивных реакций на физическую нагрузку. 
Предикторами прогрессирующего течения клапанного синдрома служат сочетанная патология клапанов, 
пролапс обеих створок МК, миксоматозная дегенерация МК, арахнодактилия.
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Summary
Objective
To conduct a prospective study of young patients with undifferentiated form of connective tissue dysplasia and analyze 
their valve syndrome course.

Materials and methods
Five hundred fourty nine (549) patients aged 18–45 years (men = 330, 60.11 %; women = 219, 39.89 %) were enrolled in 
the study. They all had symptoms of connective tissue dysplasia (CTD). Valve syndrome was indicated in 281 patients 
(51.18 %; 95 % CI 46.91–55.43) combined with arrhythmic (71.89 %) and vascular (63.35 %) CTD syndromes.

Results
Subjective status of patients with valve syndrome was characterized by numerous cardiovascular and other, less infor-
mative adverse effects.
The severity of CTD predicted valve syndrome formation. Low tolerance to physical activity and subsequent forma-
tion of dystonic reactions and left ventricle diastolic dysfunction were revealed more often among patients with valve 
syndrome. Valve syndrome progression was revealed in 2.85 % of cases (8/281), average age of progression detec-
tion — 27.13±3.94 years. Arachnodactyly, combined valve pathology, bicuspid mitral valve prolapse, valve myxomatous 
degeneration were revealed more often among patients with severe form of valve syndrome and CTD.

Conclusion
Valve syndrome is revealed in 51 % of young patients with undifferentiated CTD and is often combined with congenital 
subvalvular anomalies, arrhythmic and vascular CTD disorders. Valve syndrome is characterized by diverse and non-
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specific complaints. It’s associated with greater CTD severity, exerts regular influence on formation of left ventricle dia-
stolic dysfunction and maladaptive reactions to physical activity. Combined valve pathology, bicuspid mitral valve pro-
lapse, mitral valve myxomatous degeneration and arachnodactyly are predictors of progressive form of valve syndrome.

Keywords
Connective tissue dysplasia, valve syndrome, course of disease

Cписок сокращений

ВДСТ — �выраженная форма дисплазии  
соединительной ткани

ДИ — доверительный интервал
ДСТ — дисплазия соединительной ткани
МВДТ — �маловыраженная форма дисплазии 

соединительной ткани
МК — митральный клапан

НССП — �неблагоприятные сердечно- 
сосудистые проявления

ПМК — пролапс митрального клапана
ст. — степень
ЭКГ — электрокардиография
ЭхоКГ — эхокардиография

Введение
Кардиоваскулярные синдромы дисплазии соеди-
нительной ткани (ДСТ) — клапанный, сосудистый, 
аритмический, способны нести непосредствен-
ную угрозу здоровью и  жизни пациентов вслед-
ствие прогрессирующего течения с  развитием 
клинически значимых, неблагоприятных про-
явлений, таких как аневризмы и/или диссекции 
аорты, артерий различной локализации, жизне-
угрожающие нарушения ритма, отрыв миксома-
тозно измененных хорд левого желудочка, про-
грессирующая недостаточность клапанов серд-
ца, ранняя и  внезапная смерть [1–3]. Наиболее 
подробно в  настоящее время изучены есте-
ственное течение и  неблагоприятные исходы 
сердечно-сосудистых проявлений синдромных 
форм ДСТ  — синдрома Марфана, Элерса-Данло, 
Лойеса-Дитца и  других [4, 5]. В  последнее вре-
мя появились убедительные данные о  том, что 
недифференцированные формы ДСТ могут про-
являться развитием тех  же кардиоваскулярных 
синдромов и осложнений с повышением частоты 
ранней и внезапной смерти по сравнению с об-
щей популяцией, что не позволяет поддерживать 
точку зрения об однозначно благоприятном тече-
нии недифференцированной ДСТ, и  подразуме-
вает, по меньшей мере, прогностическую неодно-
родность этой группы пациентов. Имеется явное 
противоречие между современными знаниями об 
императивной клинической значимости сердеч-
но-сосудистых проявлений ДСТ в  определении 
индивидуальных перспектив жизни и  здоровья 
и  отсутствием возможности прогнозировать те-
чение кардиоваскулярных синдромов в  связи 

с  недостаточностью сведений о  факторах, ассо-
циированных с их формированием и течением.

Цель исследования — провести анализ течения 
клапанного синдрома ДСТ в  ходе проспективного 
наблюдения пациентов молодого возраста с  не-
дифференцированной формой ДСТ.

Материал и методы
Исследование проводилось на базе ФГБУ 
«Западно-сибирский медицинский центр» ФМБА 
РФ (г. Омск), БУЗОО «Клинический диагностиче-
ский центр», БУЗОО «Областная клиническая боль-
ница» в период 2004–2013 гг. Проведено скринин-
говое обследование 752 пациентов, в  результате 
которого в соответствие с критериями включения/
исключения в  исследование были включены 549 
человек, имеющих признаки дисморфогенеза со-
единительной ткани, в  возрасте 18–45 лет: 330 
(60,11 %) мужчин и 219 (39,89 %) женщин. Критерии 
включения в исследование: наличие признаков не-
дифференцированной ДСТ; возраст 18–45 лет; под-
писанное информированное согласие. Критерии 
исключения: наличие заболеваний, лежащих в ос-
нове патологии аорты — атеросклероз, сифилити-
ческий аортит, болезнь Такаясу, гигантоклеточный 
артериит, микотическая аневризма, травма груд-
ной клетки, и/или церебральных артерий — череп-
но-мозговая травма, атеросклероз; употребление 
наркотических средств, злоупотребление алкого-
лем на момент включения; наследственные син-
дромы патологии соединительной ткани у пациен-
та и/или родственников первой линии. Включение 
в  исследование осуществлялось при обследова-
нии пациентов, самостоятельно обратившихся за 
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медицинской помощью, при обследовании паци-
ентов, ранее состоявших под специализирован-
ным медицинским наблюдением и  направленных 
на осмотр врачами-специалистами. Диагноз ДСТ 
устанавливался по совокупности фенотипических 
признаков дисморфогенеза соединительной ткани 
[6]. Средний возраст в  группе 23,51±8,67 (95 %ДИ 
22,78–24,24).

Методы обследования больных включали обще-
клинические, лабораторные, инструментальные, 
в  т. ч. электрокардиография (ЭКГ), Холтеровское 
мониторирование ЭКГ с анализом вариабельности 
ритма сердца, двухмерную и трехмерную допплер-
эхокардиографию (ЭхоКГ), стресс-допплерЭхоКГ, 
велоэргометрию, ультразвуковую допплерографию 
магистральных сосудов головы и  интракраниаль-
ных артерий мозга, транскраниальную допплеро-
графию с применением функциональных нагрузок, 
дуплексное сканирование экстракраниальных ар-
терий, магнитно-резонансную томографию и  маг-
нитно-резонансную ангиографию).

Динамическое наблюдение подразумевало вы-
полнение актуальных лечебно-профилактических 
мероприятий [7–9].

Статистические методы включали процедуры 
описательной статистики, аналитической стати-
стики — параметрической (t-критерий), анализа та-
блиц сопряженности — точный критерий Фишера, 
χ2, дисперсионного анализа — однофакторный дис-
персионный анализ качественных (бинарных) при-
знаков. Для оценки взаимосвязи различных факто-
ров и клинических исходов рассчитывали следую-
щие показатели статистики связи: относительный 
риск (RR), чувствительность (Se), специфичность 
(Sp). В  качестве границ клинической значимости 
принимались значение RR в  1,2 для фактора ри-
ска и 0,8 для фактора с протективным действием. 
Оценку информативности и  расчет прогностиче-
ского (диагностического) коэффициента признака 
с построением суммарных прогностических таблиц 
проводили с  использованием метода Кульбака 
и неоднородной последовательной статистической 
процедуры распознавания [10]. Статистическая 
обработка материалов осуществлялась с  исполь-
зованием программных пакетов анализа Microsoft 
Excel, Statistica 10,0 (StatSoft Inc., США).

Результаты
В структуре диспластических изменений в наблю-
даемой группе пациентов проявления со стороны 
сердечно-сосудистой системы были на втором ме-

сте по частоте регистрации после проявлений со 
стороны костно-мышечного аппарата (таблица 1).

При этом у  абсолютного большинства пациен-
тов (88,71 %; n=487) проявления ДСТ затрагивали 
2–4 системы: 2 системы — 35,52 % (n=195), 3 систе-
мы  — 36,43 % (n=200), 4 системы  — 16,76 % (n=92). 
Поражения 1 и  5 систем, включая орган зрения 
и  кожу, регистрировались в  6,19 % (n=34) и  4,74 % 
(n=26) случаев, соответственно. Значительно реже 
встречалась вовлеченность 6 указанных выше си-
стем органов (0,36 %; n=2). Вовлеченность каждой 
системы выглядела следующим образом: костно-
мышечная система  — 3,00 (2,00–4,00) признака, 
сердечно-сосудистая система  — 1,00 (1,00–2,00) 
признак. Количество признаков со стороны дыха-
тельной системы, кожи ранжировалось от 0 до 3; 
пищеварительной системы — от 0 до 4; орган зре-
ния — от 0 до 2; мочеполовая система — от 0 до 1. 
Средний диагностический коэффициент в  общей 
группе пациентов составил 28,84±10,76 (95 % ДИ 
27,94–29,74). Было выявлено преобладание паци-
ентов с  выраженной формой ДСТ (ВДСТ) (n=339, 
61,75 %). Средний диагностический коэффици-
ент в  подгруппе пациентов с  «маловыраженной» 
формой ДСТ (МВДСТ) (n=210, 38,25 %) — 20,12±2,07 
(95 % доверительный интервал (ДИ) 34,19–42,48); 
в подгруппе пациентов с ВДСТ — 34,25±10,65 (95 % 
ДИ 33,10–35,39; t-value 19,321; p=0,000). Балл си-
стемной вовлеченности в  группе составил 3,00 
(2,00–4,00). При оценке признаков ДСТ в  соответ-
ствие с  Национальными рекомендациями (2012) 
[9] с  наибольшей частотой регистрировались по-
вышенная диспластическая стигматизация/повы-
шенная преимущественно висцеральная диспла-
стическая стигматизация (59,19 %), синдром про-
лапса митрального клапана (ПМК) — 28,23 %, реже 
определяли доброкачественную гипермобиль-
ность суставов (8,93 %), марфаноидную внешность 
(1,46 %), элерсоподобный фенотип (1,46 %), неклас-
сифицируемый фенотип (0,55 %), MASS-фенотип 
(0,18 %).

Таблица 1
Характеристика распределения проявлений ДСТ

Система/орган Абс. (n) %
Костно-мышечная система 549 100,00
Сердечно-сосудистая система 413 75,23
Кожные проявления 169 30,78
Дыхательная система 119 21,68
Глазные проявления 120 21,86
Мочеполовая система 87 15,85
Желудочно-кишечный тракт 81 14,75
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Клапанный синдром был диагностирован у  281 
пациента — 51,18 %; 95 %ДИ 46,91–55,43. Наиболее 
часто определяемым клапанным проявлением ДСТ 
был ПМК (98,53 % всех клапанных пролапсов), ко-
торый в  47,76 % (n=96) случаев сочетался с  нали-
чием АХЛЖ (аномальные хорды левого желудочка), 
в 35,32 % (n=71) случаев — с миксоматозной деге-
нерацией клапана 1–2 степени (ст.). В  абсолют-
ном большинстве случаев регистрировался ПМК 
1 ст.  (n=181; 90,05 %), значительно реже  — ПМК 2 
ст.  (n=20; 9,95 %). При всех вариантах клапанной 
регургитации  — митральная, трикуспидальная, 
аортальная, ее выраженность не превышала 2 
ст. (таблица 2).

Субъективный статуса пациентов с  клапанным 
синдромом ДСТ характеризовался обилием жалоб 
со стороны сердечно-сосудистой системы  — кар-
диалгии, неопределенный дискомфорт в  области 
сердца, сердцебиение, перебои в  работе серд-
ца и  др., и  общего характера  — общая слабость/
утомляемость, плохая переносимость физических 
нагрузок, головная боль, несистемное головокру-
жение, при невысоком уровне информативности 
(0,52–0,80), значимый диагностический порог не 
был достигнут: суммарный диагностический коэф-
фициент <+13.

В большинстве случаев (n=202; 71,89 %) пациен-
ты с клапанным синдромом имели сердечные арит-
мии, в 63,35 % (n=178) были выявлены сосудистые 
проявления ДСТ. Не были отмечены гендерные 
различия между пациентами с  клапанными про-
явлениями и  без таковых  — мужской пол: n=166; 
59,07 % и n=164; 61,19 %, в соответствующих груп-

пах; (χ2 0,18; р=0,675). Наличие клапанного син-
дрома значимо не влияло на формирование орто-
статических реакций у  пациентов (n=47; 16,73 %); 
(χ2 2,641: р=0,104). В то же время, среди пациентов 
с  клапанным синдромом при физической нагруз-
ке (велоэргометрия) достоверно чаще, чем у  лиц 
без клапанных признаков, регистрировалась низ-
кая толерантность: 79/28,11 % и  46/17,16 %, соот-
ветственно (χ2 8,74; р=0,003). Наличие клапанного 
синдрома повышало шанс снижения толерантно-
сти к физической нагрузке и/или развития дисто-
нических реакций на физическую нагрузку в 2 раза 
(χ2 8,741; р=0,004); OR 1,89 (95 %ДИ 1,23–2,91); Se 
0,63 (95 %ДИ 0,55–0,71); Sp 0,52 (95 %ДИ 0,50–0,55). 
Клапанный синдром оказался значимым факто-
ром развития диастолической дисфункции  — (χ2 

110,406; р=0,001); OR 10,06 (95 %ДИ 6,13–16,56); Se 
0,77 (95 %ДИ 0,69–0,83); Sp 0,75 (95 %ДИ 0,73–0,77) 
с достаточно высокой силой влияния на формиро-
вание разнообразия результативного признака  — 
25,7 % (F=140,486, p=0,000; df1=1; df2=547; η2=0.257). 
Предикторами формирования клапанного синдро-
ма были общая степень выраженности ДСТ: при-
знак «вовлеченность ≥3 систем» (F=25,777, p=0,000; 
η2=0,045); «ДК≥23» (F=27,091, p=0,000; η2=0,047).

В общей группе пациентов с ДСТ у 156 (28,42 %) 
пациентов было зафиксировано 217 клинически 
значимых неблагоприятных сердечно-сосудистых 
проявлений (НССП) ДСТ при средней длительно-
сти наблюдения 7,49±3,44 лет, 95 %ДИ 7,21–7,79. 
Средний возраст в группе на контрольном визите — 
31,01±8,58 лет, 95 %ДИ 30,29–31,73. Наиболее ча-
стыми НССП были расширение/аневризма грудной 
аорты (27,19 %), симптомная сосудистая патология 
головного мозга  — артериовенозные мальформа-
ции, интракраниальные артериальные аневризмы 
(26,73 %), клинически значимые нарушения ритма 
(23,04 %). Прогрессирование клапанного синдро-
ма: увеличение степени ПМК и  недостаточности 
МК, отрыв хорд спонтанный, наблюдалось в 2,85 % 
(8/281) наблюдений, средний возраст определения 
прогрессирования  — 27,13±3,94 лет, 95 %ДИ 23,7–
27,3. Оценка проявлений ДСТ показала, что среди 
пациентов с неблагоприятным течением клапанно-
го синдрома ДСТ в сравнении с прочими пациента-
ми, имеющими клапанные признаки, чаще опреде-
ляют сочетанную патологию клапанов — 4/50,00 % 
и  14/4,98 %, соответственно (χ2 19,155; df =1; 
р=0,001), пролапс обеих створок МК  — 2/25,00 % 
и 4/1,47 %, соответственно (χ2 10,878; df =1; р=0,002), 
миксоматозная дегенерация клапана  — 6/75,00 % 

Таблица 2
Характеристика клапанного синдрома: клинические 

проявления, n=281
Признак Абс. (n)/%

Пролапсы клапанов сердца 204/72,60
ПМК, классический 77/27,40
ПМК не классический 124/44,13
Пролапс трикуспидального клапана 20/ 7,12
Пролапс аортального клапана 1/0,36
Сочетанные пролапсы 18/6,41
Миксоматозная дегенерация клапанов 106/37,72
Изолированная миксоматозная дегенерация 29/10,32
Сочетание с пролапсами клапанов 77/ 27,40
Клапанная регургитация 157/55,87
МК: регургитация 1 ст. 69/24,56
МК: регургитация 2 ст. 11/3,91
Трикуспидальный клапан: регургитация 1 ст. 54/19,22
Трикуспидальный клапан: регургитация 2 ст. 1/0,36
Аортальный клапан: регургитация 1 ст. 28/ 9,96

Примечание: МК — митральный клапан.
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и  59/21,61 %, соответственно (χ2 9,637; df =1; 
р=0,003), арахнодактилия  — 2/25,00 % и  4/1,47 %, 
соответственно (χ2 10,880; df =1; р=0,001). Риск не-
благоприятного течения клапанного синдрома по-
вышался при наличии сочетанной клапанной пато-
логии в виде пролапсов в 10 раз — RR 9,97 (95 %ДИ 
1,88–70,85); Se 0,75 (95 %ДИ 0,36–0,96); Sp 0,78 
(95 %ДИ 0,77–0,79), миксоматозной дегенерации 
МК в 15 раз — RR 14,61 (95 %ДИ 3,22–65,24); Se 0,50 
(95 %ДИ 0,18–0,82); Sp 0,95 (95 %ДИ 0,94–0,96), про-
лабирования обеих створок МК в 15 раз — RR 15,28 
(95 %ДИ 2,22–54,75); Se 0,25 (95 %ДИ 0,05–0,54); 
Sp 0,98 (95 %ДИ 0,98–0,99), а также была отмечена 
значимость фактора «арахнодактилия» — RR 33,81 
(95 %ДИ 4,45–179,25); Se 0,33 (95 %ДИ 0,06–0,72); 
Sp 0,99 (95 %ДИ 0,98–0,99). Для уточнения эффек-
та рассмотренных выше факторов (достоверность 
и сила влияния) была выполнена процедура одно-
факторного дисперсионного анализа для каче-
ственных (бинарных) признаков. Наибольшее вли-
яние на развитие прогрессирования клапанного 
синдрома оказывал фактор «сочетанная патоло-
гия клапанов» — 11,30 % (F=61,988, p=0,000; df1=1; 
df2=547; η2=0,113); далее фактор «пролапс обеих 
створок» — 8,50 % (F=46,396, p=0,000; df1=1; df2=547; 
η2=0,085); «арахнодактилия»  — 8,5 % (F=46,396, 
p=0,000; df1=1; df2=547; η2=0,085); «миксоматозная 
дегенерация клапана»  — 5,9 % (F=32,767, p=0,000; 
df1=1; df2=547; η2=0,059). Выбранная совокупность 
независимых факторов оказывала суммарное вли-
яние на формирование разнообразия результа-
тивного признака «прогрессирование клапанного 
синдрома» в пределах 34,2 %. Такие составляющие 
клапанного синдрома, как миксоматозная дегене-
рация клапанов сердца, сочетанные клапанные 
проявления ДСТ оказались значимыми предикто-
рами развития клинически значимых нарушений 
ритма сердца: риск возникновения аритмий повы-
шался при наличии миксоматозной дегенерации 
клапанов сердца в  2 раза  — χ2 6,619; p=0,011; RR 
2,15; 95 %ДИ 1,18–3,82; сочетанных клапанных про-
явлениях ДСТ в 3 раза — χ2 5,679; p=0,018; RR 3,28; 
95 %ДИ 1,20–6,85.

Обсуждение
Изучению кардиоваскулярных морфофункциональ
ных проявлений системного дисморфогенеза сое-
динительной ткани всегда уделялось первостепен-
ное внимание, вследствие очевидной значимости 
в формировании прогноза жизни и здоровья паци-
ента. Клапанный синдром является одним из наи-

более частых проявлений ДСТ со стороны сердеч-
но-сосудистой системы [11–15]. В многочисленных 
работах описаны распространенность, клинико-
инструментальные признаки, ультраструктурная 
и иммуногистохимическая характеристики патоло-
гии клапанного аппарата как при синдромной фор-
ме ДСТ, так и при недифференцированной ДСТ [11, 
12, 14, 16–18]. Факторы, определяющие развитие 
ДСТ сердца в виде клапанных поражений остают-
ся не уточненными. Развитие ПМК, по некоторым 
данным, ассоциировано с  дефицитом магния [19, 
20]. По результатам представленного наблюдения 
выявленная предикторная роль в  формировании 
клапанного синдрома ВДСТ  — «вовлеченность 
≥3 систем» и  «диагностический коэффициент 
ДСТ≥23», скорее является подтверждением из-
вестной характеристики ДСТ, а  именно, систем-
ности и  типологической общности соединитель-
нотканного дисморфогенеза. Результаты данного 
наблюдения подтвердили имеющиеся представ-
ления о  неспецифичности жалоб, предъявляемых 
пациентами с ДСТ: субъективные проявления кла-
панного синдрома обладают низкой информатив-
ностью. В  итоге, с  одной стороны, можно судить 
о  проблеме своеобразной гипердиагностики на 
этапе сбора и оценки жалоб, что на фоне особен-
ностей актуального психологического состояния — 
повышенная тревожность, сниженная самооцен-
ка пациентов, «погружает» их в болезнь, с другой 
стороны, «списание» жалоб пациентов молодого 
возраста на проявления вегетативной дисфункции 
и  переутомления является причиной несвоевре-
менных лечебно-профилактических мероприятий 
и  развития негативных, связанных с  диспласти-
козависимыми состояниями или ассоциированной 
патологией, последствий для здоровья и, в исклю-
чительных случаях, жизни. Клиническое значение 
клапанных проявлений ДСТ определятся их вклю-
ченностью в  формирование диастолической дис-
функции левого желудочка, дезадаптивных реак-
ций на физическую нагрузку и прогрессированием 
в  незначительном проценте наблюдений. Вклад 
клапанного синдрома в  формирование диастоли-
ческой дисфункции может определяться изменени-
ями внутрипредсердного давления и объема транс-
митрального потока, что ведет к изменениям фазы 
раннего диастолического наполнения; наличие 
АХЛЖ может нарушать синхронность сокращения 
и релаксацию левого желудочка, увеличивать объ-
ем митральной регургитации и  усугублять ее по-
следствия [21, 22]. В контексте прогнозирования те-



38 Друк И.В. и др.

чения клапанного синдрома ДСТ наибольшее 
количество работ посвящено исследованию есте-
ственного течения ПМК, показавшему определя-
ющую патогенетическую роль фактор некроза опу-
холи β (ФНОβ)-индуцированногоматриксного ремо-
делирования, фиброза и  окислительного стресса 
[23–26], что определяет перспективы компонентов 
ФНОβ-сигнального пути в  качестве предикторов 
формирования и  прогрессирования миксоматоз-
ной дегенерации клапана. Тем не менее, по мнению 
ряда авторов, в оценке прогноза прогрессирования 
ПМК клинические признаки более информативны 
[17, 27]. По представленным данным предикторами 
прогрессирующего течения диспластикозависи-
мых клапанных поражений является дисморфо-
генетический признак  — арахнодактилия, а  также 
немодифицируемые факторы, описывающие мор-
фофункциональное состояние клапанного аппа-
рата,  — миксоматозная дегенерация ПМК, прола-
бирование обеих створок, сочетание с пролапсами 
других клапанов сердца.

Заключение
По результатам проведенного исследования уста-
новлено, что в группе пациентов молодого возраста 
с недифференцированной ДСТ клапанный синдром 
выявляется в 51 % случаев, объективно проявляет-
ся пролапсами клапанов сердца: 72,60 %, с преоб-
ладанием ПМК 1–2 ст., с функциональной недоста-
точностью 1 или 2 ст. или без таковой, миксоматоз-
ной дегенерации клапанов (37,72 %) изолирован-
ной или в сочетании с пролапсом; часто сочетается 
с врожденными аномалиями подклапанных струк-
тур (50,89 %); аритмическим (71,89 %) и сосудистым 
(63,35 %) синдромами ДСТ. Клапанный синдром 
характеризуется многообразием и неспецифично-
стью жалоб, ассоциируется с  большей степенью 
выраженности ДСТ, оказывает закономерное влия-
ние на формирование диастолической дисфункции 
левого желудочка, низкой толерантности к физиче-
ской нагрузке и  дистонических реакций на физи-
ческую нагрузку. Предикторами прогрессирующего 
течения клапанного синдрома являются сочетан-
ная патология клапанов, ПМК обеих створок, мик-
соматозная дегенерация МК, арахнодактилия.

Конфликт интересов: не заявлен.
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