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Цель. Работа посвящена изучению целесообразности диагностики 
ложных сухожилий (ЛС) в левом желудочке (ЛЖ) сердца в раннем 
возрасте для прогнозирования развития дисплазии соединитель-
ной ткани (ДСТ).
Материал и методы. Исследование выполнено на базе кардио-
ревматологического отделения МАУ “ДГКБ № 11”, г. Екатеринбурга. 
Проанализированы данные историй болезни 200 пациентов, прохо-
дивших лечение в отделении за 6 мес. Группа представлена детьми 
в возрасте от 1 мес. до 17 лет, в среднем 9,7±4,6 года. 
Фенотипические маркеры ДСТ определяли в соответствии со шка-
лой Гентских критериев (2010) и шкалой Кадуриной Т. И. и др. 
Структура и функция сердца оценивались с помощью двухмерной 
трансторакальной эхокардиографии. При статистической обработ-
ке результатов использовали программы SPSS Statistics17.0 
и Microsoft Office Excel 2013.
Результаты. У всех детей без исключения в различных системах 
организма были зарегистрированы фенотипические маркеры син-
дрома ДСТ. Оценка выраженности недифференцированных форм 
ДСТ по шкале Кадуриной по всей выборке составила 8,1±3,8 (2-33) 
баллов, что соответствовало первой степени тяжести ДСТ. У 17% 
(n=34) детей была зарегистрирована вторая (умеренная) степень 

ДСТ, у 10% детей (n=20) наблюдались диспластические изменения 
в ≥3 системах органов. У подавляющего большинства (95,5%) паци-
ентов были обнаружены ЛС (2,0±0,5 ед.), локализованные в различ-
ных отделах ЛЖ. Сухожилия всегда имели место быть в сочетании 
с фенотипическими маркерами ДСТ в других физиологических 
системах. Причем количество сопутствующих маркеров значимо 
увеличивалось с возрастом детей. 
Заключение. В подавляющем числе случаев синдром ДСТ ассоци-
ируется с изменениями в структуре сердца, а ЛС в ЛЖ могут рас-
сматриваться в качестве доступного, наиболее раннего и надежно-
го фенотипического маркера этого системного явления. 
Ключевые слова: дисплазия соединительной ткани, левый желу-
дочек, ложные сухожилия, детская кардиология, диагностика, пре-
вентивная медицина.
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Aim. The study was aimed on the importance evaluation of the false 
chords (FC) diagnostics in the left ventricle (LV) of the heart at early age 
to predict connective tissue dysplasia (CTD) development.
Material and methods. The study performed at cardiorheumatological 
department of MAI “CCCH №11” of Yekaterinburg city. Case histories of 
200 patients analyzed, of those had undergone treatment in the 
department last 6 months. Group consisted of children aged 1 month to 
17 year old, mean age 9,7±4,6 y. o. Phenotype of CTD was evaluated 
according to the Gent score criteria (2010) and the Score by Kadurina T. I. 
et al. Heart structure and functioning were assessed with bi-dimensional 
transthoracic echocardiography. Statistics was done with SPSS Statistics 
17.0 and Microsoft Office Excel 2013.

Results. All children had phenotype markers of CTD syndrome. 
Significance assessment of CTD by Kadurina score was 8,1±3,8 (2-33) 
points, that is grade 1 severity of CTD. In 17% (n=34) of children there 
was moderate CTD grade, and in 10% (n=20) there were dysplastic 
changes in ≥3 organ systems. Most of patients (95,5%) had FC (2,0±0,5 
U) localized in various areas of the LV. Chords always correlated with 
phenotypic CTD markers in other physiological systems. And the 
number of concomitant markers significantly increased with the 
children’s age. 
Conclusion. In most cases CTD syndrome is associated with the changes 
in the heart, and FC in LV can be regarded as easy approachable and most 
early and reliable phenotypical marker of this systemic disorder. 
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ДСТ — дисплазия соединительной ткани, ЛЖ — левый желудочек сердца, ЛС — ложные сухожилия, ЭхоКГ — эхокардиография.

Введение
Синдром дисплазии соединительной ткани 

(ДСТ) связан с наследственным нарушением син-
теза коллагена и последующим снижением упругих 
свойств соединительнотканного каркаса различных 
тканей и органов, включая сердце [1]. В число ассо-
циированных с ДСТ патологий, входят такие состо-
яния как: сколиоз, плоскостопие, повышенная лом-
кость костей, миопия, трахеобронхиальная диски-
незия, пузырно-мочеточниковый рефлюкс, 
опущение внутренних органов, синдром внезапной 
сердечной смерти и др. [1].

К сожалению, в настоящее время нет методов 
патогенетического лечения ДСТ, и только своевре-
менная верификация маркеров соединительноткан-
ной дисплазии потенциально может предупредить 
прогрессирование перечисленных заболеваний. 
Проблема ранней диагностики ДСТ приобретает 
необычайную остроту из-за неуклонного роста рас-
пространенности дисплазии в популяции [2].

В международной классификации болезней 
(МКБ-10) представлены, так называемые диффе-
ренцированные формы ДСТ [3]. Таких форм не-
много (синдромы Марфана, Элерса-Данло, Сти-
клера, Шпринтзена-Гольберга, несовершенного 
остеогенеза), и встречаются они редко [1]. Диагно-
стика дифференцированных нозологий ДСТ вклю-
чает в себя определение генетических и фенотипи-
ческих маркеров в соответствии с известными шка-
лами, в частности, шкалой Гентских критериев 
(2010) [1].

Кроме дифференцированных форм ДСТ отече-
ственная медицинская наука и практика различают 
и недифференцированные формы, которые 
не нашли отражение в МКБ-10. Известно ~300 
таких форм, связанных с различными генетиче-
скими аномалиями и значительным разнообразием 
фенотипических маркеров [3]. Как правило, недиф-
ференцированные формы ДСТ ассоциируются 
с ранними сроками манифестации [4], а степень их 
выраженности характеризуется на основе авторских 
шкал, например, предложенной Кадуриной Т. И. 
и др. [4].

Признаки дисплазии сердца относятся к наи-
более выраженным проявлениям ДСТ. Фенотипи-
ческими маркерами являются врожденные пороки, 
изменение клапанных структур и аномалии разви-
тия [5]. К числу последних относят ложные сухожи-
лия (ЛС) в левом желудочке (ЛЖ), которые форми-
руются в эмбриональном периоде развития чело-
века [6].

ЛС, которые также называют аномальными 
хордами, представляют собой волокна, не имеющие 
отношения к клапанному аппарату сердца. Струк-
тура волокон представлена, прежде всего, клетками 
соединительной ткани и в незначительной степени 
кардиомиоцитами проводящей системы сердца 
и рабочего миокарда [7]. Сухожилия хорошо визуа-
лизируются современными средствами ультразву-
ковой локации сердца, что обеспечивает объектив-
ную диагностику этого фенотипического маркера 
ДСТ. 

По результатам многочисленных наблюдений, 
частота распространения ЛС у взрослых варьирует 
от 6% до 28% [8, 9], при этом у детей может дости-
гать 83% [10]. Этот факт свидетельствует о нараста-
нии фенотипических проявлений ДСТ в сердце 
в популяции современных детей. Примечательно, 
что в когорте молодых атлетов частота ЛС в ЛЖ 
может достигать 100% [11]. Связано это с тем, что 
ЛС ассоциируются и с другими маркерами ДСТ: 
высокий рост, астенический тип телосложения, 
гипермобильность суставов [5], которые совпадают 
с критериями спортивного отбора в игровые виды 
спорта, например, баскетбол. 

Прогностическая ценность ранней диагно-
стики ЛС в ЛЖ пока не ясна. С одной стороны, ЛС 
являются лишь одним из множества фенотипиче-
ских маркеров ДСТ, и самостоятельно не могут рас-
сматриваться надежной мерой тяжести дисплазии. 
С другой стороны, роль ЛС для функции сердца 
неоднозначна, и медицина сегодня пока не рассмат-
ривает этот феномен как отклонение от нормы.

Настоящая работа посвящена выяснению целе-
сообразности диагностики ЛС в ЛЖ в раннем воз-
расте для прогнозирования развития ДСТ. На основе 
ретроспективного анализа случайной выборки 
историй болезни детей, будет продемонстрировано, 
что ЛС в ЛЖ являются доступным и надежным мар-
кером ДСТ сердца, визуализация которого в раннем 
возрасте указывают на высокую вероятность увели-
чения количества дополнительных маркеров недиф-
ференцированных форм ДСТ по мере взросления 
детей. 

Материал и методы
Исследование выполнено на базе кардиоревматоло-

гического отделения МАУ “ДГКБ № 11”, г. Екатеринбур-
га. Предметом исследования послужила выборка историй 
болезни всех пациентов, проходивших лечение в отделе-
нии за 6 мес. Период наблюдения был выбран случайным 
образом, единственным критерием исключения служило 

Key words: connective tissue dysplasia, left ventricle, false tendons, 
pediatric cardiology, diagnostics, prevention medicine.
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отсутствие результатов эхокардиографии (ЭхоКГ). В ито-
ге содержание 200 историй болезни стали предметом 
анализа. Исследование было выполнено в соответствии 
со стандартами надлежащей клинической практики 
и принципами Хельсинской Декларации. Родители детей, 
проходивших лечение в отделении, дали письменное ин-
формированное согласие на обработку персональных 
данных. Исследование было одобрено локальным этиче-
ским комитетом. 

Группа оказалась представлена детьми в возрасте от 1 
мес. до 17 лет, в среднем 9,7±4,6 года. В 48,5% (n=97) вы-
борку составили девочки, в 51,5% (n=103) — мальчики. 
Часть детей проходила плановое обследование и лечение 
(45%, n=90), другие пациенты поступили в неотложном 
порядке (55%, n=110). В целом, был диагностирован ши-
рокий спектр патологий различных систем и органов, 
включая заболевания кожи, опорно-двигательного аппа-
рата, крови и органов чувств. Среди зарегистрированных 
нозологий преобладали патологии сердечно-сосудистой 
системы, в частности, врожденные пороки развития серд-
ца, нарушения сердечного ритма, синдром вегетативной 
дисфункции. 

Фенотипические маркеры ДСТ определяли в соот-
ветствии со шкалой Гентских критериев (2010) [1]. Ка-
ждому маркеру присваивалось определенное количество 
баллов. Сумма баллов ≥7 расценивалась как дифференци-
рованная форма ДСТ. Сумму баллов <7 рассматривали 
как проявление недифференцированных форм ДСТ. 

Для описания фенотипических проявлений ДСТ, 
не вошедших в шкалу Гентских критериев, была исполь-
зована авторская шкала Кадуриной Т. И. и др., которая 
включена в проект российских рекомендаций “Наслед-
ственные и многофакторные нарушения соединительной 
ткани у детей, алгоритмы диагностики. Тактика ведения” 
[4]. Диагностической значимостью обладают признаки 
вовлечения соединительной ткани ≥3 систем органов, 
а также количество фенотипических маркеров ДСТ ≥12 
баллам. 

Характеристики структуры и функции сердца были 
получены с помощью двухмерной трансторакальной 
ЭхоКГ, выполненной на аппарате “Acuson Sequoia” 
(Siemens, Германия). Исследование сердца проводили 
по стандартному протоколу в соответствии с рекоменда-
циями [12]. Визуализация ЛС в ЛЖ осуществлялась со-
гласно Национальным рекомендациям по диагностике, 
лечению и реабилитации пациентов с ДСТ [1].

Статистическую обработку результатов проводили, 
используя программы SPSS Statistics 17.0 и Microsoft Office 
Excel 2013. Оценивалась нормальность распределения, 
также были рассчитаны средние величины параметров 
(M) и стандартное отклонение (SD). При р<0,05 различия 
считали достоверными. 

Результаты
Фенотипические маркеры ДСТ были обнару-

жены у 100% обследованных детей. Среди зареги-
стрированных проявлений ДСТ были признаки 
дисплазии сердечно-сосудистой системы, опорно-
двигательного аппарата, органов зрения, мочевыде-
лительной и пищеварительной систем. Конкретные 
маркеры и частота их обнаружения представлены 
в таблице 1. 

ЛС в ЛЖ были обнаружены у подавляющего 
большинства (99,5%) обследованных детей. Наибо-
лее распространенной комбинацией маркеров ДСТ 
было сочетание ЛС с синдромом вегетативной дис-
функции, сколиозом, а также артралгиями, не свя-
занными с органическими заболеваниями суставов. 
В среднем количество ЛС на один ЛЖ составило 
2,0±0,5 ед. 

В соответствии с пространственной топологией 
ЛС в полости ЛЖ [13] были выявлены следующие 
типы сухожилий: апикальные — 43,5%, срединно-

Таблица 1 
Фенотипические проявления ДСТ у детей (n=200)

Фенотипический маркер Частота распространения, % Количество детей, n

ЛС в ЛЖ 99,5 199

Синдром вегетативной дисфункции 45 90

Сколиоз* 11,5 23

Артралгии 11 22

Митральная регургитация 5 10

Пролапс митрального клапана* 3,5 7

Расширение корня аорты 2,5 5

Повышенная подвижность правой почки 2,5 5

Миопия* 2,5 5

Усиленная трабекулярность ЛЖ 2 4

Нестабильность шейного отдела позвоночника 2 4

Подвывих шейного отдела позвоночника 1,5 3

Вальгусная деформация стоп* 1,5 3

Воронкообразная деформация грудной клетки* 1 2

Мышечная гипотония 0,5 1

Продольное плоскостопие* 0,5 1

Двухсторонний нефроптоз 0,5 1

Примечание: * — маркеры синдрома ДСТ, входящие в шкалу Гентских критериев (2010), где каждому из маркеров соответствует 1-2 балла.
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апикальные — 39,1%, срединные — 9,6%, базаль-
ные — 7,8%. Таким образом, доля значимых для 
функции сердца сухожилий, все, кроме апикальных 
[11], составила 56,4% от общего числа обнаружен-
ных ЛС.

Степень выраженности фенотипических про-
явлений ДСТ по шкале Гентских критериев в сред-
нем была равна 0,3±0,7 (0-4) балла. Иными сло-
вами, детей с дифференцированными формами 
ДСТ не выявлено. Применение шкалы Кадури-
ной Т. И. позволило оценить выраженность недиф-
ференцированных форм ДСТ. У 82,5% детей коли-
чество фенотипических проявлений не превышало 
диапазона 2-11 баллов, что соответствует первой 
степени тяжести ДСТ. У 17% (n=34) детей была 
выявлена вторая (умеренная) степень — 12-23 балла, 
а у 1 ребенка была обнаружена третья (выраженная) 
степень тяжести ДСТ — 33 балла. В среднем по всей 
выборке, оценка по шкале Кадуриной Т. И. соста-
вила 8,1±3,8 баллов, что свидетельствует о некото-
рой настороженности в плане развития фенотипа 
ДСТ. Важно добавить, что у 10% (n=20) детей 
наблюдались диспластические изменения в ≥3 сис-
темах органов, что согласно используемой шкале 
свидетельствует о надежном диагностировании 
недифференцированных форм ДСТ [4]. 

С целью обнаружения возрастных особенно-
стей проявления ДСТ результаты обследования всех 

детей были разделены на четыре группы. В таб-
лице 2 представлены критерии разделения на группы 
по возрасту, а также результаты вычисления фено-
типических маркеров ДСТ по шкале Гентских кри-
териев и шкале Кадуриной Т. И. Для каждой группы 
приведены расчеты арифметической суммы баллов 
и среднего значения по двум шкалам. Для всех 
групп представлены данные о детях с умеренной 
тяжестью ДСТ и средние значения числа ЛС на один 
ЛЖ. 

В таблице 2 отчетливо показана закономер-
ность, согласно которой количество фенотипиче-
ских маркеров ДСТ увеличивается с возрастом 
детей. Такое заключение справедливо вне зависимо-
сти от того, какая шкала оценки ДСТ была исполь-
зована. На рисунке 1 представлена диаграмма, 
наглядно отражающая увеличение частоты распро-
странения умеренной степени синдрома ДСТ с воз-
растом на основании шкалы Кадуриной Т. И.

Обсуждение
Синдром ДСТ включает в себя значительное 

количество клинических и генетических форм. 
Среди них различают крайне редкие и хорошо 
исследованные формы, широко распространенные, 
но малоизученные [1, 2, 4]. Результаты ряда работ 
указывают на градацию распространенности син-
дрома ДСТ от 6% [8] до 100% [11, 13]. Частота 
отдельных форм ДСТ существенно варьирует в зави-
симости от страны и региона проживания [8, 10, 11]. 
Среди причин, обуславливающих такую тенден-
цию, ведущую роль отводят уровню антропогенной 
нагрузки на окружающую среду [5, 14]. РФ и, в осо-
бенности Уральский регион, относятся к террито-
риям с крайне высоким числом лиц с синдромом 
ДСТ [11, 13, 14].

Действительно, результаты настоящего ретро-
спективного исследования указывают на наличие 
фенотипических маркеров синдрома ДСТ у 100% 
обследованных детей, в т. ч. у 17% (n=34) детей 
количество проявлений соответствовало умеренной 
степени выраженности ДСТ. Здесь важно подчерк-

Таблица 2 
Степень выраженности фенотипических маркеров ДСТ у детей различных возрастных групп

Параметры Группа 1 
n=47 (до 5 лет)

Группа 2 
n=53 (6-10 лет)

Группа 3
n=51 (11-13 лет)

Группа 4 
n=49 (14-17 лет)

Сумма баллов по Гентским критериям 3 9 19 33

Средний балл по Гентским критериям, М±SD 0,06±0,25 0,17±0,43 0,37±0,66 0,67±1,20

Сумма баллов по шкале Кадуриной Т. И. 302 362 456 498 

Средний балл по шкале Кадуриной Т. И., М±SD 6,34±2,52 6,83±2,92 8,94±3,03 10,20±5,04

Выраженность ДСТ* 4,3% 9,4% 21,6% 32,7%

Количество ЛС в ЛЖ, М±SD 2,06±0,57 2,13±0,65 2,21±0,50 2,20±0,58 

Доля значимых ЛС в ЛЖ 54% 56% 57% 57%

Примечание: * — процентное отношение детей с умеренной степенью тяжести ДСТ, оцененной по шкале Кадуриной Т. И.

Рис. 1    Диаграмма частоты умеренной степени ДСТ у детей различ-
ных возрастных групп.
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нуть, что оценка степени тяжести ДСТ была выпол-
нена на основе фенотипических маркеров диспла-
зии, которые были отражены в историях болезни 
кардиологического отделения клиники. Можно 
предположить, что в результате осмотра детей, при-
цельного с точки зрения верификации дисплазии, 
умеренная степень выраженности синдрома ДСТ 
была бы диагностирована в большем количестве 
случаев. 

Установлено, что степень выраженности ДСТ 
увеличивается с возрастом, на это убедительно ука-
зывает градиентный прирост количества фенотипи-
ческих маркеров ДСТ (таблица 2 и рисунок 1). 
В целом, полученный результат хорошо согласу-
ются с известными представлениями о течении ДСТ 
[1, 4] и календарем манифестации конкретных про-
явлений синдрома, отраженном в документе 
“Нацио нальные рекомендации по диагностике, 
лечению и реабилитации пациентов с дисплазиями 
соединительной ткани” [1]. 

Увеличение степени выраженности синдрома 
ДСТ с возрастом связано с определенной последо-
вательностью вовлечения различных структур орга-
низма в формирование диспластического образа [1, 
3, 4]. Точность оценки фенотипических маркеров 
дисплазии существенно возрастает по мере взросле-
ния детей. В этом контексте ЛС в ЛЖ занимают 
особое место, поскольку, во-первых, являются 
неотъемлемой частью клинической картины син-
дрома ДСТ; во-вторых, ЛС в ЛЖ объективно визуа-
лизируются методом ЭхоКГ, начиная с 20 нед. вну-
триутробного развития [6]. Важно, что количество 
ЛС в ЛЖ не изменяется с возрастом [5, 7, 10].

Упоминалось, что для надежного диагностиро-
вания недифференцированных форм ДСТ необхо-
дима верификация маркеров дисплазии как мини-
мум в трех системах органов [4]. Вне зависимости 
от каких-либо других проявлений дисплазии 
в серд це [5], собственно ЛС в ЛЖ точно указывают 
на вовлеченность сердечно-сосудистой системы 
в развитие ДСТ, т. е. одной из 3 возможных систем, 
в которых совокупность фенотипических проявле-
ний ДСТ подтверждает этот диагноз. Следова-
тельно, ЛС обладают большой прогностической 
ценностью степени выраженности ДСТ. 

Результаты настоящего исследования показы-
вают, что ЛС в ЛЖ, как фенотипический маркер 
дисплазии сердца, были обнаружены в 99,5% слу-
чаях наблюдений — у 199 из 200 детей! Принимая 
во внимание, что диагноз ДСТ был поставлен 
по совокупности различных фенотипических мар-
керов дисплазии [4], можно заключить, что с высо-
кой долей вероятности ЛС имеют место в сочетании 
с другими маркерами ДСТ. Иными словами, нали-
чие ЛС практически всегда ассоциируется с разви-
тием ДСТ. На это указывают результаты исследова-
ний других авторов, согласно которым установлена 

тесная связь между степенью выраженности диспла-
зии сердца и дисплазии опорно-двигательного 
аппарата и кожи [5]. 

В каждой возрастной группе ЛС вносили раз-
личный вклад в формирование диспластического 
фенотипа. В старшей возрастной группе (14-17 лет) 
на долю ЛС в ЛЖ пришлось не более 48% от общего 
вклада всех фенотипических проявлений, необхо-
димых для диагностирования синдрома ДСТ уме-
ренной тяжести. Среди детей младшего возраста (<5 
лет) эта доля ЛС в ЛЖ составляла 72%. Таким обра-
зом, с возрастом вклад сухожилий в формирование 
фенотипического образа синдрома ДСТ уменьша-
ется, однако, по-прежнему, остается существенным. 

ЛС в ЛЖ являются доступным и надежным 
маркером дисплазии сердца, визуализация которого 
в раннем возрасте указывают на высокую вероят-
ность увеличения количества других маркеров 
недифференцированных форм ДСТ по мере взрос-
ления детей. 

В контексте настоящего исследования необхо-
димо обратить внимание на клиническую значи-
мость ЛС, которая является предметом многолетней 
дискуссии кардиологов [3, 7, 9, 10, 14]. Существуют 
различные точки зрения на роль ЛС в развитии 
аритмогенного и кардиоваскулярного синдромов 
[14, 15], а также нарушении биомеханики сердечной 
стенки [11] и возникновении функциональных 
шумов в сердце [6, 7, 10]. Установлено, что ЛС сни-
жают адаптацию сердца к физическим нагрузкам 
[13]; причем степень вовлечения резервных воз-
можностей сердца прямо зависит от количества ЛС 
и их топологии в ЛЖ [11, 13]. 

Установлено, что среднестатистическое число 
ЛС на один ЛЖ и процентное отношение сухожи-
лий, значимых для функции сердца (срединно-апи-
кальные, срединные и базальные), не отличались 
в различных возрастных группах. Во всех возраст-
ных группах было зафиксировано ~50% ЛС в ЛЖ, 
потенциально способных нести кардиологические 
риски в обследованной популяции детей. 

Заключение 
Cухожилия (ЛС в ЛЖ) всегда встречаются 

в сочетании с фенотипическими маркерами ДСТ 
других физиологических систем. Причем количе-
ство сопутствующих маркеров значимо увеличива-
ется с возрастом детей. Исходя из этого факта, 
и из того, что ЛС хорошо визуализируются при 
ЭхоКГ, начиная с внутриутробного развития орга-
низма, наличие ЛС в ЛЖ может рассматриваться 
как наиболее ранний маркер ДСТ. Можно предпо-
ложить, что особенности топологии ЛС в сердце 
на ранних этапах развития детей могут быть тесно 
связаны со степенью выраженности ДСТ в старшем 
возрасте. Однако для подтверждения этого сужде-
ния необходимы дополнительные исследования.
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