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ВВЕДЕНИЕ

Актуальность проблемы Наследственно обусловленная 

или врожденная дисплазия соединительной ткани в переводе с 

греческого означает « отклонение в формировании» и 

подразумевает  уменьшение содержания отдельных видов 

коллагена или нарушение их соотношения (Holister  D.W., 

Godfrey М., Sakai L.Y. 1990). Системное  поражение СТ, 

составляющую строму всех органов,  приводит к снижению 

прочности (“слабости” , weakness) соединительной ткани многих 

систем организма, появлению как внешних фенотипических 

признаков, так и поражений внутренних органов.

Проблема синдрома дисплазии соединительной ткани 

является весьма актуальной не только в связи с высокой 

частотой его распространения в популяции - 5-10% по данным 

ряда авторов (Корженков А.А. 1991, Мартынов А.И., Степура

О.В., Остроумова  О.Д. 1998), но и клиническими проявлениями. 

Так, наиболее изученным и серьезным по возможным 

осложнениям является синдром дисплазии соединительной 

ткани сердца в виде: нозологически самостоятельных

синдромов Марфана, Элерса-Данло и изолированных аномалий - 

пролабирования атриовентрикулярных клапанов (ПАВК), 

множественного  пролабирования клапанов сердца, аномально 

расположенных хор. (Степура О.Б., 1995; Корженков А.А. с 

соавт.,  1991). Именно с дисплазией соединительной ткани 

сердца связывают повышенный риск развития таких сердечно

сосудистых заболеваний, как инфекционный эндокардит, 

тромбоэмболии,  тяжелые нарушения сердечной деятельности и, 

как следствие, - внезапной смерти больных (Barret  С.С.,  1990;



Basso С. et al. 1993: М.Г. Илуридзе,  1985; Г.В. Мыслицкая с 

соавтор.,  1986; Ю.Л. Фомин с соавтор. 1988 ; А.М.

Скоробогатый,  1986; З .А .  Кузнецов, 1989; А.А. Корженков, с 

соавтор. 1991).

Нарушение организации соединительной ткани приводит к 

появлению совокупности фенотипических признаков организма, 

отражающих врожденные особенности его строения (О.Б. 

Степура,  Л.С. Пак, О.Д. Остроумова 1997). Имеются работы, 

описывающие фенотипические  особенности больных с 

сердечным диспластическим синдромом. (Мартынов А.И. и др., 

1996; Сумароков А.В. и др. ,  1989), обнаружение которых 

требует внимания и более глубокого изучения состояния 

сердечно-сосудистой  системы пациента.

Однако, в подавляющем большинстве случаев набор 

фенотипических признаков у больных,  не укладывается ни в 

один из известных синдромов патологии СТ. Подобные случаи 

принято относить к недифференцированным

соединительнотканным дисплазиям (НСТД), причинами которых 

являются мультифакториальные воздействия на плод в период 

его внутриутробного развития.

В доступной литературе нет достаточно полного 

отражения клинических проявлений изолированных дисплазий 

соединительной ткани других органов и систем, в частности 

билиарной, хотя одновременная дифференциация в процессе 

эмбриогенеза  сердца и гепатобилиарной системы, 

аналогичности анатомического  строения и их функциональной 

значимости (как резервуаров  для пассажа жидкости)  делают 

вероятным появление сходных эмбриопатий этих органов и, как 

следствие, связанных между собой патологических состояний,



особенно у пациентов с сочетанием аномалий развития 

соединительной ткани желчного пузыря и сердца.

Если вопросы клинического проявления сердечного 

диспластического  синдрома нашли свое отражение в 

кардиологической практике, о чем свидетельствует обширная 

литература (Илуридзе  М .Г . ,1985; Мыслицкая Г.В. с соавтор.,  

1986;. Фомин Ю.Л с соавтор.  1988 ; Скоробогатый А.М.,  1986; 

Кузнецов В.А.,  1989; Корженков А.А., с соавтор. 1991), то

вопросы соотношения аномалий развития соединительной ткани 

билиарной системы и сердечного  диспластического  синдрома, а 

также заболеваний гепатобилиарной и сердечно-сосудистой 

систем у таких пациентов далеки от разрешения и представляют 

собой сложную задачу. Сложность заключается в том, что при 

наличии сочетанной патологии необходимо учитывать  влияние 

каждого фактора на изменения в общем состоянии организма, в 

том числе в сердечной деятельности испытывающую наиболее 

грозные осложнения при синдроме дисплазии соединительной 

ткани сердца.

К настоящему времени в литературе имеется достаточно 

большое количество данных о фенах-принаках дисплазии 

соединительной ткани (Грехем Р. 1992, Оганов Р.Г. с соавт.  

1994, Золотарева-Андреева  В.А. с соавт.  1995, Жданов B.C., 

1998), в том числе у пациентов с сердечным диспластическим 

синдромом. Однако, в литературе  отсутствуют сведения о 

появлении фенотипических  признаках слабости соединительной 

ткани у пациентов с сочетаниями аномалий развития 

соединительной ткани желчного  пузыря и сердца. В 

публикациях  встречается только упоминание  о наиболее частой 

регистрации изменений со стороны гепатобилиарной системы у



детей с внешними признаками - фенами слабости 

соединительной ткани. Нам не встретилось работ,  посвященных 

вопросам соотношения между различными вариантами 

синдрома дисплазии соединительной ткани сердца и отдельными 

внешними признаками слабости соединительной ткани, а также 

видами аномалий билиарной системы.

Ц е л ь  р а б о т ы :  Изучить клинические проявления,

функциональное  состояние сердечно-сосудистой системы у 

пациентов с сочетанием диспластического  синдрома сердца и 

аномалиями развития соединительной ткани желчного пузыря, 

разработать подходы к диспансерному наблюдению данной 

категории больных.

Достижение поставленной цели осуществлялось решением 

следующих задач:

1. Изучить варианты аномального развития 

соединительной ткани желчного пузыря и их клинические 

проявления.

2. Оценить клиническое и функциональное состояние 

сердечно-сосудистой системы больных с сочетанием 

диспластического  синдрома сердца и аномалиями развития 

желчного  пузыря.

3. Определить спектр сердечных аритмий и состояние 

пейсмекерной и проводящей системы сердца у наблюдаемых 

пациентов.

4. Провести анализ сопряженных связей между 

признаками кардиального и билиарного  диспластических  

синдромов и фенотипическими проявлениями слабости 

соединительной ткани организма.



5. Обосновать подходы к диспансерному наблюдению 

данной категории пациентов.

Научная новизна: Впервые проведена оценка частоты 

встречаемости различных вариантов аномалий развития 

соединительной ткани желчного пузыря и риска возникновения 

заболеваний билиарной системы.

Установлено, что у пациентов с аномалиями развития 

желчного пузыря достоверно чаще, чем в общей популяции 

выявляется кардиальный диспластический синдром. Показано, 

что пациенты с сочетанным диспластическим синдромом сердца 

и билиарной системы, вероятно, являются группой риска  по 

развитию электрической нестабильности миокарда.

Проведен анализ сопряженных связей между признаками 

кардиального и билиарного диспластических синдромов и 

фенотипическими проявлениями слабости соединительной 

ткани организма.

Положения выносимые на защиту:

1. Риск развития заболеваний билиарной системы зависит 

от вида аномалии развития соединительной ткани желчного  

пузыря.

2. У пациентов с аномалиями развития соединительной 

ткани желчного пузыря достоверно  чаще, чем в общей 

популяции выявляется кардиальный диспластический синдром.

2. Пациенты с сочетанным диспластическим синдромом 

сердца и билиарной системы, вероятно,  являются группой риска 

по развитию электрической нестабильности миокарда.



3. Существуют достоверные сопряженные связи между 

вариантами развития аномалий желчного пузыря и признаками 

-  фенами слабости соединительной ткани организма

4. Различные варианты сердечного диспластического синдрома 

достоверно связаны с определенными видами аномалий развития 

соединительной ткани желчного пузыря или имеются особенности 

сопряжения между вариантами сердечного диспластического синдрома и 

видами аномалий развития соединительной ткани желчного пузыря

Пр актнческая ценность работы:

П олученные результаты показывают, что клиническая  

значимость наличия аномалий соединительной ткани желчного  

пузыря определяется не только риском развития заболеваний 

билиарной системы, но и большой вероятностью наличия 

синдрома дисплазии соединительной ткани сердца и как 

следствие возможности возникновения заболеваний сердечно

сосудистой системы.

В ыработанный методологический подход к обследованию 

пациентов с аномалиями желчного  пузыря и синдромом 

дисплазии соединительной ткани сердца расширяет 

диагностические  возможности и позволяет правильно оценить 

риск развития билиарной и сердечно-сосудистой системы. 

Позволяет своевременно и правильно разработать  

профилактические  мероприятия подобрать необходимую 

терапию и предотвратить возможные осложнения.

Внедрение результатов исследования:

Клинико-диагностические  критерии сочетания синдрома 

соединительной ткани сердца и аномалий желчного пузыря, 

диагностические  стандарты и схемы диспансерного наблюдения



внедрены в практику работы ЦГБ г.Верхняя Пышма, ОБВЛ 

«Озеро Чусовское».

Апробация работы:

Основные положения диссертации доложены и обсуждены 

на межобластной научно-практической конференции 

«Геронтология,  гериатрия, медицинская помощь ветеранам 

войн» (Е катеринбург  2001 г.), на ежегодных научно-

практических конференциях в ЦГБ г. В. Пышма ( 1998,1999, 

2000),  на научно-практической конференции в ОБВЛ «Озеро 

Чусовское» (2001г.) ,  на V Международном славянском 

конгрессе по электростимуляции и клинической

электрофизиологии  «Кардиостим» (Санкт -П е те р б у р г  2002г.)

Публикации: По теме диссертации опубликовано 7 работ.  

Из них 4 - в центральной печати, в том числе 2 журнальные 

статьи.

Структура и объем работы: Диссертация состоит из 

введения, 5 глав,  заключения,  выводов, практических 

рекомендаций, списка литературы (228 отечественных авторов и 

49 иностранных авторов).  Текст изложен на 126 страницах 

машинописи и иллюстрирован 25 таблицами и 19 рисунками.



ГЛАВА 1.
ОБЗОР ЛИТЕРАТУРЫ .

1.1 Современные представления о синдроме  

дисплазии соединительной ткани.

Под термином «дисплазия соединительной ткани» 

подразумевается аномалия тканевой структуры,  проявляющаяся 

в снижении содержания отдельных видов коллагена или 

нарушения их соотношения (Holis ter D.W., Godfrey М., Sakai 

L.Y., 1990).

Соединительная ткань (СТ) -  является составной частью 

всех без исключения органов и тканей,  формирует внутреннюю 

среду организма, принимает  активное участие в процессах 

метаболизма.  Являясь сложнейшей интегративной системой 

организма СТ обладает рядом свойств универсальность,  

многокомпетентность ,  специализация,  полиморфизм клеточных 

систем, полифункциональность  (Серов В.В., Шехтер А.Б., 1981)

Врожденная  неполноценность  СТ, врожденная

мезенхимальная недостаточность (McKusick V.A., 1971) или

дисплазия соединительной ткани (Михайлов С.С., 1987, Яковлев 

В.М.,  Нечаева Г.И.,  1990, Перетолчина  Т.Ф.,  1995, Перекальская 

М.А.,  1997) ведет к изменению ее компонентов и изменению 

системы в целом, оказывая общее патологическое влияние на 

организм,  его фенотип и состояние внутренних органов.  

Универсальных патологических повреждений, которые бы 

формировали фенотип,  нет. Выраженность  клинических 

проявлений дисплазии соединительной ткани зависит от 

качества и количества генетического  поражения в процессе  

эмбриогенеза  и в постнатальном периоде. Генетическая 

гетерогенность наследственных дефектов  волокнистой части СТ



предопределяет  многообразие внешних и висцеральных 

проявлений недифференцированной дисплазии соединительной 

ткани (НДСТ), ее фенотипическую протяженность .  

Вовлеченность  соединительно-тканных компонентов сердечно

сосудистой,  дыхательной,  пищеварительной, мочеполовой, 

опорно-двигательной систем в разной степени выраженности  

предопределяет  многообразие клинических форм дисплазии 

соединительной ткани (Грехем Р., 1992, Оганов Р.Г. с соавт. , 

1994, Золотарева-Андреева  В.А. с соавт. ,  1995, Жданов B.C., 

1998)

М ногочисленные фенотипические признаки НДСТ и 

наследственно обусловленные изменения внутренних органов 

делятся на две большие группы:

1) Признаки-фены, обусловленные нарушением 

структурообразующей функции СТ и повышенной 

растяжимостью соединительно-тканных структур, к ним 

относятся гиперэластичность  кожи, слабость связочного 

аппарата,  гипермобильность  суставов, ПМК, аномальные хорды.

2) Признаки -  фены , являющиеся следствием 

существования дисплазии соединительной ткани, к ним 

относятся:  сколиозы,  деформации грудной клетки, птозы

внутренних органов,  грыжи.

С практической точки зрения, все признаки НДСТ 

целесообразно делить на внешние,  выявляемые при 

физикальном обследовании,  и внутренние,  диагностируемые при 

инструментальных обследованиях (Перетолчина Т .Ф . ,2001)

Glesby M.J. (1989) была предложен термин «смешанный 

фенотип» для характеристики фенотипа больных с синдромом 

дисплазии соединительной ткани и фенотипическая



протяженность (phenotypic  continuum): норма -  пролапс

митрального клапана (ПМК) -  синдром Марфана. 

Фенотипическая карта Glesby M.J. включает следующие 

признаки мезенхимальной дисплазии:

- астенический тип конституции (так называемый 

дизрафический статус -  хрупкое телосложение,  узкий 

плечевой пояс,  тонкие удлиненные конечности,  длинные 

пальцы);

- аномалии кожи: повышенная растяжимость,  стрии, 

подкожные узелки, рубчики по типу «папиросной бумаги»;

- воронкообразная деформация грудной клетки;

- аномалии позвоночника: сглаженность  грудного

кифоза ,  усиление поясничного лордоза,  сколиоз;

- аномалии верхних конечностей: арахнодактилия,

признак запястья,  признак большого пальца;

- аномалии нижних конечностей: продольное и

поперечное  плоскостопие;

- синдром гипермобильности суставов;

- грыжи различной локализации;

- недостаточность  венозных клапанов и варикозное 

расширение вен;

- миопия.

Мартынов И.А. и соавторы (1997) на основании 

проведенных исследований модифицировали фенотипическую 

цепочку: норма -  АРХ -  ПМК 1 степени -  ПМК 2 степени и 

среди многообразия фенотипических особенностей выделили 

10 маркеров дисплазии соединительной  ткани, характерных для 

больных с идиопатическими пролапсами атриовентрикулярных 

клапанов (ПАВК) и 4 маркера -  для пациентов с АРХ



(повышенная растяжимость кожи, продольное плоскостопие,  

синдром гипермобильности суставов, трахеобронхиальная 

дискинезия) .

Эти исследования подтверждают данные литературы о том, 

что больные с синдромом дисплазии соединительной ткани 

сердца имеют фенотипические особенности синдрома Марфана 

(астеническая конституция,  признаки большого пальца и 

запястья)  и Элерса  -  Данло (повышенная растяжимость кожи). 

В то же время отмечалось,  что у пациентов с идиопатическими 

ПАВК и АРХ отсутствуют другие, не менее характерные для 

этих синдромов признаки ( например, арахнодактилия, 

относительное удлинение верхних конечностей,  подкожные 

узелки или рубчики по типу “ папиросной бумаги” ).

Определение  фенотипа с 2-3 признаками считается 

пограничным с синдромом Марфана и сочетается у 50% детей 

(В.В. Долгих,  1996) с микроаномалиями сердца и крупных 

сосудов.

Проблема дисплазии соединительной ткани сердца 

является весьма актуальной в связи с высокой частотой его 

распространения в популяции по данным ряда авторов и 

связанных с этим клинических проявлений.  ( Barret  С.С.. 

Kirt ley М., 1991.). Так, ПАВК наблюдается у 4-15% (Степура

О.Б., 1995), аномально расположенные хорды (АРХ) у 4,1- 

17,1% населения ( Корженков А.А., 1991). В настоящее время 

накоплен обширный материал по распространенности тех или 

иных видов нарушений сердечного ритма и проводимости у 

пациентов с ПАВК и АРХ (Илуридзе  М .Г . ,1985; Мыслицкая Г.В. 

с соавтор. ,  1986;. Фомин Ю.Л с соавтор. 1988 ; Скоробогатый

А.М.,  1986; Кузнецов В.А.,  1989; Корженков А.А., с



соавтор. 1 991). Синдром дисплазии соединительной ткани сердца 

привлекает пристальное внимание исследователей и 

клиницистов в связи с повышенным риском развития серьезных 

осложнений,  таких как инфекционный эндокардит, 

тромбоэмболии,  сердечных аритмий и, как следствие,  

внезапной смерти больных (Barret  С.С., 1990; Basso С. et al. 

1993). Проведенные электрофизиологические  исследования 

сердца у больных с диспластическим синдромом обнаружили 

широкий спектр нарушений, в том числе и наличие скрытых 

дополнительных проводящих путей сердца. Значимость  таких 

аномалий в плане возможного возникновения и течения 

сердечно-сосудистых заболеваний особенно в сочетании с 

наджелудочковыми нарушениями ритма, не вызывает сомнений.

1.2. Клиническая значимость синдрома  

дисплазии соединительной ткани сердца.

В последние годы появилось достаточное количество 

работ,  посвященных изменениям со стороны сердечно

сосудистой системы, ассоциируемых с сердечным 

диспластическим синдромом (Илуридзе  М .Г . ,1985; Мыслицкая 

Г.В. с соавтор.,  1986;. Фомин Ю.Л с соавтор. 1988 ;

Скоробогатый А.М., 1986; Кузнецов В.А., 1989; Корженков

А.А., с с о ав т о р .1991, Перетолчина Т .Ф . ,2001) .

1.2.1 Клиническое значение пролапса митрального  

клапана
Проблема пролапса митрального клапана (ПМК)

привлекает к себе пристальное внимание исследователей из-за



большой его частоты в популяции (4-12%) и повышенного риска 

развития серьезных осложнений (Barret  С.С. Kirtley М., 1991, 

Basso С., Thiene  G., Corrado D., 1993,).

Большинство авторов предполагают наличие генетически 

детерминированного  дефекта  синтеза коллагена при

идиопатическом ПМК, что приводит к дисплазии

соединительной ткани створок митрального клапана и их 

пролабированию в полость предсердия (МартыновА.И.,

ШехтерА.Б .,  Степура  О.Б., Мельник О .О . ,1998).

ЭхоКГ является основным диагностическим методом у 

больных с синдромом дисплазии соединительной ткани сердца 

и в частности ПМК.

Пролабированием митрального клапана называют 

смещение его створок более Змм ниже закрытия митральной 

линии. Этот критерий считается надежным при наличии других 

эхокардиографических  признаков: утолщения митральных

створок и увеличения диастолической подвижности.

Больные, страдающие пролапсом митрального клапана, 

предъявляют жалобы на головокружение, чуство дискомфортав 

грудной клетке,  иногда колющие или давяще боли в области 

сердца, общую слабость,  обмороки, учащенное сердцебиение, 

одышку.

Оценка значимости первичного синдрома пролапса 

митрального клапана определяется наличием следующих 

клинических проявлений:  аускультативно

фонокардиографические  феномены, наличие миксоматозного  

поражения клапанно-хордального  аппарата,  наличие

митральной регургитации и ее степень, аритмии и факторы 

риска внезапной смерти, сочетание с дисфункцией вегетативной



нервной системы, наличие фенотипических признаков

мезенхимальной дисплазии и аномалии внутренних органов. 

Кроме того, возможны следующие осложнения у пациентов с 

пролапсом митрального клапана : разрыв хорд и митральная 

регургитация прогрессирующего характера с дилатацией 

атриовентрикулярного  кольца, сложные нарушения ритма и 

внезапная коронарная смерть,  инфекционный эндокардит 

(Сторожаков Г.И.,  1983), нарушения мозгового кровообращения 

и тромбоэмболии ( Barnett  Н.М.,  1976)

Среди нарушений ритма встречаются

пароксизмальные суправентрикулярные (17%-42%) и 

желудочковые тахикардии, экстрасисголии высоких градаций

( Илуридзе М.Г.,  1984). При наличии митральной

регургитации частота  возникновения желудочковых тахикардий 

и экстрасистолий в два раза чаще. Кроме желудочковых 

нарушений у пациентов с пролапсом митрального  клапана 

выявляется  предсердная экстрасистолия (от 32% до 90%), 

предсердная непароксизмальная тахикардия (3%-32%).

1.2.2.  Клиническое значение аномально расположенных  

хорд сердца.

Как уже отмечалось в процессе  эмбрионального развития 

сердца хорды возникают из внутреннего мышечного слоя сердца 

и состоят из мышечных и соединительнотканных клеток. В 

хордах животных обнаружены клетки проводящей системы 

сердца (клетки Пуркинье).  Исчезновение желудочковой аритмии 

после спонтанного разрыва хорд указывает на то, что хорда 

является аномальным проводящим путем в полости желудочков. 

Можно предположить,  что хорда  является одной причин 

развития синдрома преждевременного  возбуждения желудочков



сердца. Такое предположение подтверждается патологоанато

мическими данными (Антонов О .С . ,1988), согласно которым 

хорда у человека состоит из клеток Пуркинье и является 

внутриполостным разветвлением периферической проводящей 

системы сердца. Таким образом, хорда является аномальным 

путем проведения возбуждающего импульса,  пороком

развития проводящей системы сердца.

В основе желудочковых аритмий, в том числе 

фибрилляции желудочков у больных с АРХ, вероятно лежит 

проведение импульса /по АРХ/ как по дополнительным 

проводящим путям. В практическом плане выявление АРХ 

позволяет выделить группу лиц с повышенным риском развития 

ж елудочковых аритмий и внезапной коронарной смерти, 

связанной с фибрилляцией желудочков (Аранян Н.В., 1991 г.)

Аномально расположенные хорды левого желудочка (АРХ), 

малая аномалия сердца, представляют собой фиброзный или 

фиброзно-мышечный тяж, соединяющий противоположные 

стенки желудочков или папиллярные мышцы. В отличие от 

истинных хорд АРХ прикрепляются не к створкам клапанов, а к 

стенкам желудочков и представляют собой дериват внутреннего 

мышечного слоя примитивного сердца, возникшего в 

эмбриональном периоде при отшнуровке папиллярных мыщц 

(Степура О.Б. с соавт. ,  1997).

По данным эхокардиографических  исследований АРХ 

обнаруживаются у 4,1 -  17,1% населения ( .Корженков А.А, 

1991; Cangelos  М.М.,  Russo R., Van-Dyke A. et al., 1989).

В наиболее  значительных патологоанатомических  

исследованиях приводится частота  выявления АРХ, равная



примерно 50% (Gerlis  L.M. et al., 1985; Luetmer  P.H.,  Edwards  

W.D. 1986).

В 95% случаев АРХ располагаются в полости левого, а в 

5% - в полости правого желудочка. Они могут быть

единичными или множественными (Gullace G. Yuste P., Letouzey 

J.P., 1987). В зависимости от расположения в полости сердца 

выделяют диагональные,  поперечные и продольные АРХ 

(классификация J. Beatt ie с соавт.) .

В исследованиях Корженкова  А.А., Антонова О.С., 

Домницкой Т.М., посвященных морфометрии сократительной 

функции левого желудочка у пациентов с АРХ, отмечены 

следующие изменения: дилатация левого предсердия (42,1%). 

Дилатация левого желудочка более 5,5 см (15,8%), утолщение 

межжелудочковой  перегородки более 1,2 см (15,8%), повышение 

показателей, характеризующих сократительную функцию левого 

желудочка (ударный объем, минутный объем, фракция выброса).  

Сторожаков Г.И.(1992) описывает диастолическую дисфункцию 

левого желудочка, считая ее характерной для хорд 

подклапанного происхождения.

Аномальная хорда с прикреплением к хордальным нитям 

или папиллярным мышцам может быть причиной клапанной 

дисфункции и митральной регургитации. Поперечно-срединные 

хорды рассматриваются многими авторами как причина 

деформации левого желудочка по типу песочных часов.

Наиболее распространены поперечные АРХ, являющиеся и 

наиболее  аритмогенными (Кузнецов В.А., Антонов О.С., 1989). 

Степура О.Б. (1997) считает,  что продольные АРХ чаще 

сочетаются с нарушениями ритма по сравнению с поперечными 

и диагональными.  Suwa М. и соавт . (1991) отметили,  что частота



желудочковой аритмии возрастает  с увеличением толщины 

хорды. В качестве основных механизмов аритмогенеза  выделены 

следующие

-  механическое раздражение хордой эндокарда в

точке прикрепления (Gerlis  М., 1985);

— существование клеток Пуркинье в тканях 

аномальных хорд (Okamoto  М., Nagata  S., 1981).

При электрокардиографическом (ЭКГ) исследовании 

больных с АРХ наиболее  частым отклонением выявляется 

желудочковая экстрасистолия (ЖЭС); по данным Suwa М .(1991) 

У 56% лиц, не страдающих заболеваниями сердца, в работе  

Корженкова  А .А .(1989) у 88,8% пациентов с ИБС.

1.3. Анатомическое  единство развития соединительной  

ткани сердца и желчного пузыря в онтогенезе .

Все внутренние органы в зависимости от их устройства 

разделяются  на две группы: трубчатые, или полые и

паренхиматозные. Общий план строения полых (трубчатых) 

органов сходен. Стенка каждого такого органа, как правило 

состоит из трех слоев: внутреннего - слизистой оболочки с 

подслизистым слоем, среднего -  мышечной оболочки, и 

наружного  -  соединительнотканного. Собственный слой 

слизистой оболочки и подслизистый слой образуются рыхлой 

волокнистой неоформленной соединительной тканью, что 

обеспечивает возможность перемещения слизистой оболочки по 

отношению к подлежащим слоям. Мышечная оболочка полых 

органов формируется из 1-3 слоев гладкой мышечной ткани. 

Снаружи полые органы покрыты соединительнотканной 

оболочкой, которая включает слой рыхлой неоформленной



соединительной ткани и фасциальный покров, образованный 

плотной волокнистой соединительной тканью.

На 3-й и 4-й неделях эмбрионального  развития, еще до 

формирования тела эмбриона, образуется первичная кишка, 

состоящая из двух слоев: внутреннего  -  эндодермы и наружнего 

-  висцеральной мезодермы. Закладка сердца появляется у 

зародыша 1,5 мм длиной в начале 3-й недели внутриутробного 

развития в виде двух эндокардиальных мешков, возникающих из 

мезенхимы (Михайлов С.С., 1987). Из висцеральной мезодермы 

формируются мио-эпикардиальные пластинки, которые 

окружают эндокардиальные мешки. Эти пластинки 

дифференцирую тся на две части: одна -  внутренняя,

прилежащая к мезенхимальной трубке, превращается в зачаток 

миокарда, а из наружной образуется эпикард. При этом 

сердечная сумка перемещается каудально и оказывается 

расположенной вентрально в брыжейке передней кишки и 

покрытой серозной оболочкой, образующей вместе с наружной 

поверхностью сердечной трубки околосердечную полость. В 

конце 2-го месяца появляются признаки формирования 

проводящей системы, которое заканчивается к 4-му месяцу.

Клапаны сердца -  развиваются в основном как дупликатура 

эндокарда. Левый клапан появляется в виде эндокардиального  

валика, в который позднее (у эмбриона  2,5 мес) начинает 

врастать соединительная ткань из эпикарда. На 4- м месяце 

внутриутробного периода из эпикарда в створку клапана 

врастает пучок коллагеновых волокон,  образующий в будущем 

фиброзную пластинку.  Правый клапан закладывается как 

мышечно -  эндокардиальный валик.



С 3-го месяца развития зародыша мышечная ткань правого 

атриовентрикулярного  клапана уступает место соединительной 

ткани, врастающей со стороны миокарда и эпикарда. У 

взрослого человека мышечная ткань сохраняется в виде 

рудимента только с предсердной стороны в основании клапана.

Параллельно с закладкой сердечных структур зачаток 

печени образуется из эндодермы в конце 3-й недели 

эмбриогенеза  и имеет вид мешковидного выпячивания 

вентральной стенки туловищной кишки (печеночная бухта).  В 

процессе роста печеночная бухта  подразделяется на верхний 

(краниальный) и нижний (каудальный) отделы. Краниальный 

отдел служит источником развития печени и печеночного 

протока, каудальный -  желчного пузыря и желчного протока. 

Закладка желчного пузыря происходит на ранних стадиях 

внутриутробного развития у зародышей 5-6 мм, и представляет  

собой эпителиальный мешочек с хорошо выраженным 

просветом, но полость  пузыря в этот период отсутствует 

вследствие закупорки ее эпителиальной пробкой. Начиная с 

зародышей 16,5 мм, происходит растворение этой «пробки» и 

образуется множество полостей, после слияния которых 

образуется одна полость пузыря (у зародыша 24 мм) (Куцняк

В.В. ,1964).

Вследствие одновременной дифференциации из первичной 

кишки в процессе эмбриогенеза  сердца и гепатобилиарной 

системы вероятно и синхронное появление аналогичных 

эмбриопатий этих органов

Кроме того, сходен и общий план строения сердца и 

желчного пузыря, как полых (трубчатых) органов.  Стенки 

каждого органа состоят из трех слоев или оболочек:



внутреннего  -  слизистой оболочки, среднего - мышечной 

оболочки и наружного  - соединительно тканного.

Аналогичность  анатомического строения и

функциональное единство (как резервуаров для пассажа 

жидкости) еще в большей степени предполагают появление 

сходных морфологических изменений как сердца, так и 

желчного пузыря,  в том числе дисплазии соединительной ткани.

1.4. Аномалии желчного пузыря, как проявление  

синдрома слабости соединительной ткани.

По данным Делягина В .М.(1987) у детей с дисплазиями 

соединительной ткани при ультразвуковом обследовании 

внутренних органов на первый план по частоте встречаемости 

выступали аномалии развития желчного пузыря, причем у 

половины детей с аномалиями желчного пузыря его 

деформации регистрировались  и у родственников.

Аномалиями желчного  пузыря принято считать такие 

изменения в его строении, которые существенно не влияют на 

функциональное состояние пузыря, но могут способствовать 

развитию патологического процесса  в нем.

Филиппкин М.А. (1966) диагностировал различные 

аномалии желчного пузыря у 27,5% обследованных детей, а 

Фисенко Н.Г. с соавт. (1989) выявил различные аномалии у 

52,7% обследованных больных с клиническими проявлениями 

заболеваний желчевыводящ ей системы.

Аномалии желчного  пузыря могут быть разделены на 

несколько групп (Акопян В.Г., Линденбратен Л.Д., 1982):



различают аномалии числа, положения, величины, формы, 

строения.

Отсутствие (агенезия)  желчного пузыря обнаруживают в 1 

случае на 1600 аутопсий .(Good D., Ebert  Р.) Полагают, что в 

основе агенезии желчного пузыря лежит повреждение

каудальной части печеночного  дивертикула (pars cystica) в 

течение 4-й недели эмбрионального развития.

Аномалии положения:  желчный пузырь может

располагаться  в серповидной связке печени, передней брюшной 

стенке, забрюшинно,  на нижней поверхности левой доли 

печени. Аномалии положения желчного пузыря объясняют 

ненормальной ориентацией роста pars cystica печеночного 

дивертикула.

Добавочный (удвоенный) желчный пузырь, частота 

удвоений составляет 1:4000.

Внутрипузырные перегородки локализуются в разных 

отделах и отходят от стенки во всевозможных направлениях в 

виде полулунной или циркулярной мембраны.

Они состоят из слизистой оболочки, гладких мышц и 

содержащей сосуды соединительнотканной стромы. У основания 

перегородки желчный пузырь образует циркулярное сужение. 

Циркулярные мембраны разделяют полость пузыря на 2 камеры, 

сообщающиеся через отверстие в мембране.  Постоянное

повышение давления и наличие остаточного  объема желчи 

приводят к характерным изменениям стенки пузыря выше 

перегородки. Они заключаются  в формировании глубоких 

интрамуральных эпителиальных синусов в сочетании с 

гипертрофией мышц. Неадекватное  опорожнение дистальной



камеры в целом, стаз желчи в интрамуральных синусах являются 

условиями для развития воспаления и камнеобразования.

Деформация желчного  пузыря представляет  собой 

врожденнные перегибы и перетяжки органа. Перегибом 

называют складывание желчного пузыря, нарушающее его 

продольную ось,  перетяжкой -  циркулярные или 

полуциркулярные сужения желчного пузыря, фрагментирующие 

его полость на несколько сообщающихся частей.

Врожденные перетяжки являются следствием нарушений 

процесса  реканализации желчного пузыря.

Деформации желчного  пузыря находят с одинаковой 

частотой у здоровых детей (20%) и детей с заболеваниями 

желчевыводящей системы (17,2%) (Тагер И.Л., Филиппкин 

М.А., 1974).

Поэтому, оценивая клиническое значение перегибов и 

перетяжек, можно заключить, что они не определяют 

фатальной неизбежности заболевания желчного пузыря, но 

являются серьезным предрасполагающим фактором. 

Вероятность  возникновения болезни зависит от формы и 

степени отклонений в анатомии органа.

1.5. Вегетативная иннервация сердца, интероцептивные  

влияния гспатобилиарной области

Сердце иннервируется ветвями сердечных сплетений,  

которые образуются сердечными нервами, отходящими от 

симпатического ствола, и сердечными ветвями блуждающего 

нерва (БЫ).



Преганглионарные симпатические волокна отходят от 

верхних 5 грудных сегментов спинного мозга. Они имеют 

синапсы в верхнем, среднем и нижнем шейных ганглиях и в 

звездчатом ганглии, От них отходят постганглионарные волокна, 

образующие симпатические  сердечные нервы. Веточки этих 

нервов идут к синусовому и атриовентрикулярному узлам, 

проводниковой ткани мышц предсердий и желудочков и

венечным артериям. Эффект симпатического нерва 

осуществляется посредством медиатора норадреналина (НА), 

образующегося в окончаниях симпатических волокон в

миокарде. Симпатические  волокна увеличивают величину 

сердечных сокращений и поэтому их называют cardioaccelerator.

Парасимпатические  волокна сердце получает  из 

блуждающего нерва,  ядра которого расположены в

продолговатом мозгу. От шейной части ствола блуждающего 

нерва отходят 1-2 веточки, а от грудной -  3-4 веточки.

Преганглионарные волокна имеют свои синапсы во

внутристеночных ганглиях, расположенных в сердце. 

Постганглионарные волокна идут к синусовому и

атриовентрикулярному узлам, предсердной мускулатуры, в 

верхней части пучка Гисса и венечным артериям. Медиатором 

парасимпатических волокон является ацетилхолин (АХ).

Блуждающий нерв является кардиоингибитором: он замедляет 

сердечный ритм, оказывая тормозящее воздействие на 

синусовый и атриовентрикулярный узлы

Нервные волокна оканчиваются во всех отделах сердца, 

вступая непосредственно в его мышечные волокна, эпикард,

эндокард (Колосов Н.Г . ,1954; Конради Г.П., 1980;Косицкий

Г.И .,1968;КрохинаЕ.М.,1973;М еньшиков В.В. с соавт . ,1980;



Михайлов С . С . , 1987 ; Р о з е н ш т р а у х  Л.В.,1975;Сперелакис Н.,1990; 

Хаулике И. ,1978)

Афферентные нервные импульсы от интероцептивных зон 

внутренних органов, кровеносных сосудов, дуги аорты и 

каротидного синуса проводятся в сердечно-сосудистый 

регуляторный центр в продолговатом мозгу, а эфферентные- от 

того же центра посредством парасимпатических и 

симпатических нервных волокон в синусовый узел и остальную 

часть проводниковой системы и коронарные сосуды.

Нейрогуморальная  регуляция ритмической деятельности  

сердца осуществляется через адренергические и

холинергические рецепторы симпатического и

парасимпатического  отделов  вегетативной нервной системы, 

которые могут оказывать соответственно положительный и 

отрицательный хронотропные эффекты (Уден Ф., 1817;

Копылова Г.Н. с соавт. ,  1961; Гоффман Г. с соавт. ,  1962; Йонаш

В., 1966; Конради Г.П. 1980; Ноздрачев А.Д., 1983; Братусь Т.Н. 

с соавт.,  1986; Коркушко О.С. с соавт. ,  1991; Кушаковский М.С.,  

1992). Ритм сердца определяется взаимоотношением 

вегетативных влияний (Жаринов О.И. с соавт. ,  1993; Жемайтите 

д.И. с соавт.  ,1988; Лычкова Л.Э., 1987; Рябыкина Г.В. с соавт. , 

1996; Alboni P. et al., 1982; Rosentha l М., 1886). Учащение ЧСС 

при повышении симпатической активности, как и перерезка  

блуждающего нерва, связано с повышением автоматизма СУ 

(Братусб Т.Н. с соавт. ,  1986; Удельнов М.Г. 1975; Сперелакис

Н., 1990; Никольская М.Г. с соавт. ,  1976;Смирнов В.М.,

1989,1983, ё991, 1992). Блуждающий нерв, через активацию м- 

холинорецепторов, оказывает отрицательный хронотропный 

эффект на СУ (Андреев Н.А.,  Пичкур К.К.,  1985; Гоффман Г.,



1962; Покровский В.М. с соавт. ,  1980; Сперелакис Н., 1990; 

Brown G.L. et al., 1934; Iano J. et al., 1973; Jalife J. et al., 1979; 

Levy M.N.,  1969; Martin R et al., 1982; Spear J.F. et al., 1979; 

Warner  H.R. et al., 1962). Ацетилхолин, высвобождаемый из 

парасимпатических нервных окончаний, действует конкурентно 

симпатическому влиянию, а не путем непосредственного  

воздействия на миокард (Сперелакис Н., 1990; Alboni Р., 1982; 

Axelrod J. et al., 1972).

Показано, что стимуляция блуждающего нерва может 

привести не только к урежению, но и повышению ЧСС (Алипов

Н.Н. с соавт.,  1985; Амиров Л.Г., 1966; Моисеева Л.Г., 1980; 

Погорелов А.Г. с соавт. ,  1980; Покровский В.М.,  с соавт. ,  1982, 

1986, 1992; Смирнов В.М., 1982, 1983, 1991; Шейх-Заде Ю.Р. 

1981,1985),  то есть за блуждающим нервом признается 

двунаправленная регуляция функций сердца.

Постганглионарные симпатические и парасиммпатические 

нервные волокна в стенках сердца часто располагаются близко 

друг к другу,  что является основой  для сложных взаимодействий 

между двумя отделами ВНС (Кушаковский М.С.,  1992;

Сперелакис Н., 1990; Duchene-Marul lar  P. et al., 1966; Higgins

С.В. et al., 1973; Levy M.N. et al., 1969,1971,1976,1977,1978;  

Lof fe lholz  K., 1981; Stuesse S.L. et al., 1979; Watanabe A.B.et  al., 

1982)

Практически все работы по регуляции

атриовентрикулярной проводимости  вегетативной нервной 

системы посвящены роли блуждающего нерва.  Угнетающее 

действие блуждающего нерва на атриовентрикулярную 

проводимость показано в экспериментальных исследованиях: 

при стимуляции перниферического  отрезка левого блуждающего



нерва различных животных наблюдалось появление блокад

проведения по АВ соединению различной степени 

выраженности (Осадчий О.Е. с соавт.,  1995; Палеев Н.Р. с 

соавт. ,  1989; Сперелакис Н., 1990; Шейх-Заде Ю.Р., 1988,1989; 

Me Laran К. Et al., 1986; Prystowsky E.N. et al., 1981; Tse W.W., 

1982; Hageman G.R.,  1975).

В отличии от вегетативной регуляции СУ, в отношении 

атриовентрикулярного проведения не наблюдается

значительного взаимодействия симпатической и

парасимпатической нервной систем (Сперелакис Н., 1990; Levy 

M.N., 1969).

В проводящих путях желудочков волоком блуждающего  

нерва нет, то есть иннервация осуществляется только 

симпатическими ветвями (Крохина Е.М., 1973; Кушаковский 

М .С. ,1992; Сперелакис Н., 1990; Kent К.М. et al., 1974; Rardon

D.P. et al.,  1983).

В предсердиях значительно выражена симпатическая 

иннервация, но распределена  она неоднородно. Симпатическая 

нервная система также обильно иннервирует миокард 

желудочков. Стимуляция правого симпатического  нерва влияет 

на возбудимость передней стенки сердца, левого -  задней 

(Григоров С.С. с соавт. ,  1983; Сперелакис Н., 1990). Показано, 

что предсердия очень чувствительны к влиянию блуждающего 

нерва (Eulder  D.E. et al, 1996; Randall  W.C. et al., 1974; Sarnoff

S.J. et al., 1960; Duchene-Marul laz  P. et al, 1966).

Гладкая мускулатура желчного пузыря, желчных протоков  

и сфинктера Одди тоже иннервируется блуждающим и 

симпатическим нервами. Раздражение блуждающего нерва ведет 

к усилению сокращений желчного  прохода и протоков , и к



расслаблению сфинктера  желчного пузыря, что приводит к 

выбросу желчи в двенадцатиперстную кишку. Раздражение 

симпатических волокон дает  противоположный эффект.

Желчный пузырь и желчные протоки не чувствительны к 

уколам, разрезам и прижиганиям.  Напротив, растяжение и спазм 

их мускулатуры сопровождается  интенсивными болями. 

Неврогенные заболевания печени и желчных путей изучены 

недостаточно, Gromotka Н. и соавторы (1962) описали 

«холестазы»,  обусловленные повреждениями пограничного 

симпатического  ствола. Неврогенные заболевания

внепеченочных желчных ходов проявляются в виде 

гипертонической и гипотонической дистонии (Hess W.R.,  1961). 

Гипертоническая  дистония желчных путей проявляется спазмом 

ductus choledochus или шейки желчного пузыря ( в эксперименте  

это вызывалось раздражением симпатического  или параличом 

блуждающего нерва), при этом обнаруживается задержка желчи 

в пузыре.

Экспериментальных исследований интероцептивных 

рефлексов с брюшной полости и, в частности с 

гепатобилиарной системы на сердце в условиях патологии, в 

литературе сравнительно не много.

1.6. Некоторые вопросы функциональной связи  

билиарной и сердечно сосудистой системы.

Вопрос о взаимоотнош ениях между сердцем и 

внутренними органами, в частности, органами пищеварения,  

издавна интересовал клиницистов и физиологов.

В 1880 году выдающийся русский ученый клиницист  С.П. 

Боткин, а во Франции -  Потэн (Potain)  и Барье (Barie  Е. ,1883)



установили, что при заболеваниях желчевыводящих путей 

наступает  упадок сердечной деятельности, источником этого 

явления Боткин С.П. считал “нервный механизм” .

Симановский Н.П. (1881г.)  в эксперименте наблюдал у 

кошек и собак при раздражении желчного пузыря изменения 

ритма и ослабление сердечных сокращений.

В более позднее время возникновение различных форм 

нарушений сердечной деятельности, наступающих в связи с 

заболеваниями органов брюшной полости, описывалось в 

работах Гартмана А.Н. (1907),  Остроумова А.А. (1895),  

Образцова В.П. (1912),  Зеленина В.Ф. (1924), Куршакова Н.А. 

(1933),  Незлина В.Е. (1949) и ряда других авторов.

Под влиянием интересов  клиники был осуществлен ряд 

крупных экспериментальных исследований (Гончаров П.П., 

1941; Левин А.И.,  1953;), которые показали, что при

разнообразных экспериментальных воздействиях на внутренние 

органы можно наблюдать глубокие регуляторно-трофические 

изменения в деятельности сердца и, прежде всего, проявление 

рефлекторного торможения или учащения деятельности сердца, 

а также изменение силы его сокращений.  При рефлекторных 

влияниях с внутренних органов на сердце, когда центробежным 

путем рефлексов являются блуждающие нервы, конечный 

регуляторный эффект- рефлекторное усиление или торможение 

сердечной деятельности  формируется не в центральных ядрах 

блуждающего нерва, а от вовлечения (в активность) 

специфически усилительных или специфически тормозных 

центров в продолговатом мозгу (Афонский С.И., 1927; Курмаев

О.Д., 1950). При этом число однотипных нейронов ядер

блуждающего нерва,  рефлекторно вовлекаемых в процесс



возбуждения,  зависит от силы афферентного  раздражения.  Роль 

центральной иннервации в этом случае заключается в том, 

чтобы направить к сердцу импульсные воздействия в точном 

соответствии с афферентными импульсами,  вызванными в 

рецепторах периферических органов.

Крымским О.М. (1959) отмечено изменение ритма, 

систолического  показателя , изменение зубцов ЭКГ, удлинение 

или укорочение предсердно-желудочковой проводимости  во 

время сокращения желчного  пузыря при дуоденальном 

зондировании.

Ходж J1. и Мессер А .(1948) во время операции на желчном 

пузыре, растягивая последний физиологическим раствором, 

отметили изменение числа сердечных сокращений.

Петровский Ю.А. и Максимович Я.Б. (1954 г.) на собаках 

с фистулами желчного пузыря после растяжения стенки 

желчного пузыря установили на ЭКГ заметное снижение 

вольтажа зубцов R и Т, значительное удлинение интервала QT, 

исчезновение зубца S и падение систолического  давления .

Циналугваришвили М.Д. и соавт. (1956) отмечали, что 

химическое раздражение печени, желчного пузыря 

повреждающее различные участки органа, ведет к длительному, 

необратимому замедлению ритма сердца или к остановке его в 

диастоле.

Функциональному исследованию сердечно-сосудистой 

системы при хронических заболеваниях печени и желчного 

пузыря посвящено в литературе немало работ (Бондарь З.А., 

Ивков В .Г . ,1968;.  Ганджа И . М , 1962; Мясников A.JL, 1966). 

Определенную роль в изменении конечной части

желудочкового  комплекса имеют возникающие при



прогрессировании основного процесса расстройства  

электролитного баланса,  в частности гипокалиемия

(Бондаренко Н.И., Плотников И.П., 1965; Василевская

С .И . ,1966).

В то же время некоторые авторы считают, что 

отрицательное влияние на миокард оказывают также желчные 

кислоты, в частности,  доказано отрицательное влияние 

дезоксихолевой  кислоты на миокард (Постовит В.А. , Плетнев 

В.М., 1972).

В свое время Боткин С.П. указал на возможность 

рефлекторных влияний на развитие грудной жабы при 

калькулезном холецистите.

По данным Равдина Н. и соавт.  (1955), полученным с 

помощью радиоактивного Na, при растяжении общего желчного 

протока изменяется коронарный кровоток. У пациентов с 

грудной жабой и холециститом при растяжении общего 

желчного протока наблюдались типичные приступы

загрудинных болей.

Многие клиницисты (Чазов Е.И., 1960; Чеботарев Д.Ф.,

1956;Ганджа И .М . ,1961) считают, что при заболеваниях  

желчного пузыря и желчных путей наблюдается рефлекторная 

стенокардия, что дало основание Кушелевскому Б.П. в 1963 

году обозначить стенокардию при заболеваниях  желчных путей 

термином «холецисто-коронарны й  синдром».  Однако,  учитывая 

многообразие клинических проявлений сердечной патологии 

(стенокардия, обменно-дистрофические  и нейрогуморальные 

расстройства) , .Ногаллер А.М в1970 году предложил назвать  ее 

«холецисто-кардиальным синдромом», а зарубежные авторы 

(Markoft  N. Et al.. 1962)- желчно-пузырным сердцем.



Стенокардия при этом расценивается как проявление чисто 

функциональных нарушений коронарного кровообращения или с 

наличием сопутствующего атеросклероза.

В литературе имеются описания случаев, когда у больных 

калькулезным холециститом развился инфаркт миокарда 

(Галкин В.А., Зимин Ю.В. и др.,  1982). Казимовым Г.А. с соавт.  

(1989) описывался случай развития внезапной коронарной 

смерти во время приступа печеночной колики у больного на 

фоне стенозирующего атеросклероза  коронарных сосудов.

Голяковым В.Н. И Зиминым Ю.В. (1984) при 

ангиографическом исследовании установлено, что у 6% 

реанимированных при внезапной смерти, органической 

обструкции в коронарных сосудах не обнаруживается,  и в таких 

случаях возможной причиной внезапной смерти считаются 

желудочковые аритмии, наступившие в момент спазма сосудов 

сердца.

По данным литературы (Панфилов Б .К . ,1974; Петросян 

Ю .С . ,1963; Сидоренко Б .А . ,1983),  при калькулезном 

холецистите на ЭКГ могут регистрироваться косовосходящее, 

косонисходящее снижение сегмента  S-Т, а также появление 

отрицательного зубца Т, которые исчезали после оперативного 

лечения, однако исчезновение «коронароподобных» изменений 

на ЭКГ не является основанием для исключения сопутствующей 

ИБС. Эти изменения, свидетельствующие о снижении 

коронарного  кровообращения, как бы верифицируют ИБС и 

идентичны нагрузочным пробам. Учитывая вышеизложенное,  

надо полагать,  что хронические воспалительные заболевания 

желчных путей, особенно ЖКБ,  могут считаться одним из 

факторов риска ИБС.



Установлено, что первые атеросклеротические бляшки 

формируются на месте возникновения коронарных спазмов. 

Повторные же спазмы на месте,  где имеется

атеросклеротическая  бляшка, вызывают отек бляшки, 

кровоизлияние с освобождением тромбоксана, который 

поддерживает процессы агрегации тромбоцитов, и создаются 

условия гиперкоагуляции.  Хронические воспалительные

заболевания желчного  пузыря нередко сопровождаются

гипомоторной дискинезией желчных путей, что затрудняет  

отток желчи в кишечник и выведение холестерина. Кроме того, 

у этих больных часто наблюдаются хронические запоры, что п 

свою очередь способствует развитию гиперхолестеринемии- 

одного из важнейших факторов риска ИБС.

Имеются клинические наблюдения (Лукаш Н.В., 1966), 

когда почти у всех больных ЖКБ старше 40 лет обнаружены 

признаки атеросклероза,  в то время как у практически здоровых 

лиц того же возраста- только у 72% обследованных. 

Патологоанатомически значительно чаще выраженный 

атеросклероз отмечен у лиц с камнями желчного пузыря

(68,8%), чем в контрольной группе того же возраста людей, 

погибших от несчастных случаев (25,5%).

Заключая обзор литературных данных, можно высказать 

суждение,  что проблема синдрома дисплазии соединительной 

ткани не теряет своей актуальности  вследствие широкой 

распространенности его признаков и многообразия клинической 

симтоматики.

Клинико-функциональные проявления дисплазии

соединительной ткани желчного пузыря, как составной части 

синдрома НДСТ и его сопряженность  с СДСТ практически не



изучены. Отсутствуют сведения об особенностях 

внутрисердечной гемодинамики, пейсмекерной и проводящей 

системы сердца при сочетании СДСТ и различных проявлениях 

дисплазии соединительной ткани желчного пузыря.



ГЛАВА 2. 

ПАЦИЕНТЫ И МЕТОДЫ ИССЛЕДОВАНИЯ

Настоящая работа выполнена на основе 

проспективных наблюдений и обследований пациентов 

находившихся на амбулаторном и стационарном лечении в

В.Пышминской ЦГБ, ОБВЛ «Озеро Чусовское», ОАО «Новая 

больница»,  МНЦ г. Екатеринбурга .

Ультразвуковое скрининговое обследование билиарной 

системы было проведено у 1748 пациентов. По результатам 

исследования у 426 (24,4%) из них были выявлены различного 

характера  изменения в строении желчного пузыря (аномалии).  

Среди этих пациентов в дальнейшем было выделено 229 (53,8%) 

больных, у которых наблюдалось сочетание аномалии желчного 

пузыря и сердечного диспластического  синдрома.

2.1. Состав обследованных пациентов и их о б т а й  

характеристика

Для решения задач, поставленных в работе, нами был 

произведен отбор из числа пациентов с аномалиями желчного 

пузыря, в количестве 426 человек, в том числе 186 (43,6%) 

женщин и 240 (56,3%) мужчин в возрасте от 1 5 до 65 лет

(средний возраст 27,35±1,56 лет). Часть из наблюдаемых 

больных - 121 человек продолжительное  время (некоторые до 5 
лет) находились и продолжают находиться до настоящего 

времени на диспансерном учете. Большинство из обследованных 

больных было моложе 40 лет.



Критерием отбора в группу служило наличие у пациентов 

аномалий желчного пузыря (перегибов,  перетяжек, перегородок, 
а также их сочетаний).

Таблица 2.1

Возрастно-половой состав наблюдаемых больных

Группа № Количество
пациентов

Пол 

М Ж

Средний возраст 
М ± м, лет

Группа пациентов 
с перегородками ЖП

198 123 75 31,21 ±2,03
Группа пациентов с
перетяжками
ЖП 28 17 11 29,53± 1,89

Группа пациентов с 
перегибами ЖП 103 35 68 28,23±2,14
Группа пациентов с 
сочетанием перегородок и 
перегибов ЖП 97 65 32 27,89±2,01

Всем пациентам с аномалиями желчного пузыря 

проводилось эхокардиографического  исследование, по 

результатам которого  были выделены 229 человек, в возрасте 

от 15 до 65 лет, имеющих кроме того проявления синдрома 

дисплазии соединительной ткани сердца (пролапс митрального 

клапана, аномальные хорды левого  желудочка).

С учетом морфологических особенностей синдрома 

дисплазии соединительной ткани сердца пациенты были 

поделены на 3 группы.

Группа А - 109 человек с аномальными хордами левого 

желудочка, средний возраст 29,5 лет.



Группа Б -  56 человека с сочетанием аномальных хорд 

левого желудочка и пролапсом митрального клапана, средний 
возраст 26,4 года

Группа С -  64 человека  с пролапсами митрального 

клапана, средний возраст 26,0 года.

Таблица 2.2 

Возрастно-половой состав исследуемых групп

Группа № Количество
пациентов

М

Пол

Ж

Средний возраст 
М ± м,лег

Группа А 
АХЛЖ 109 42 67 29,56 ± 1,18

Группа Б 
АХЛЖ + 
ПМК

56 26 30 26,48 ± 1,27

Группа С 
ПМК 64 36 28 26,01 ±1,31

2.2 М етоды д и а г н о с т и к и син д ром а

н е д и ф ф е р е н ц и р о в а н н о й  д и с п л а з и и  с о ед и н и т ел ь н о й  т к а н и

Всем больным проведилось комплексное  клинико

инструментальное исследование,  предусматривающее сбор 

анамнеза,  общеклинический осмотр (с акцентированием 

внимания на наличие внешних фенотипических признаков в 

соответствии с модифицированной Мартыновым А.И. (1996) 

фенотипической картой Glesby M.J.



\ .Астеническое  т елослож ение :

1 )дефицит массы тела - расчитывался относительный вес 

тела по формуле:

Р х 1 00 где Р вес тела, L -  рост в см ,

L

дефицит массы регистрировался при показателе менее 20

кг/м

2) долихостеномегалия

- отношение кисть\рост более 1 1%,

- отношение стопа\рост более 1 5%,

- разность  величин размаха рук и роста более 7,6

см,

отношение верхний сегмент\нижний сегмент 

тела менее 0,85.

2. Гиперэластичность кожи

Мы считали растяжимость  кожи повышенной, если 

величина кожной складки над наружными концами ключиц 

была не менее Зсм.

3. Гипермобильность суставов и арахнодактилия

- Признак «большого пальца» считался 

положительным, при смещении дистальной фаланги за 

ульнарный край ладони

- Признак «запястья» считался положительным, 

если при обхвате запястья противоположной руки 

дистальные фаланги 1 и 5 пальцев частично 

перекрещивались

- Переразгибание в локтевых и коленных суставах

- Дорсальное сгибание стопы более 45%



- Наличие медиальной или латеральной 

клинодактилии (искривление пальцев),  изодактилии (все 

пальцы одной длины), нарушение фаланговой формулы 

длины (4<2)

4. Плоскостопие

- Наличие продольного  плоскостопия определяли 

с помощью расчета подометрического индекса по 

Фридлянду.

- Наличие поперечного плоскостопия

5. Сколиоз позвоночника

В процессе осмотра позвоночника обращали 

внимание на уровень предплечий, положение лопаток, 

углов талии, линии остистых отростков позвонков. По их 

симметрии или ассиметрии определяли наличие бокового 

искривления.

Наличие сколиоза позвоночника подтверждалось 

рентгенологическим методом исследования.

6. Деф орм ация  грудной клетки (килевидная и

воронкоообразная)

7. Сглаженность грудного кифоза (синдром «прямой  

спины»)

8. Миопия

Диагноз устанавливался врачом офтальмологом

9. Вентральные грыжи - определялись при объективном 

физикальном обследовании

10.Недостаточность венозных клапанов конечностей  

Диагноз устанавливался хирургом

Результаты детального  клинического  обследования 

больных приведены в соответствующих главах.



2.3. Методы обследования.

Для объективизации состояния сердечно-сосудистой и 

билиарной системы наблюдаемых больных использовались 

следующие дополнительные методы исследования: 

электрокардиография в 12 общепринятых отведениях, 

эхокардиографическое  исследование, ультразвуковое

исследование, электрофизиологическое  исследование сердца.

2.3.1 .Электрокардиографическое  исследование

Артериальное давление измерялось мембранным 

сфигмаманометром дважды с интервалом 5 минут в 

соответствии с требованиями к эпидемиологическим 

исследованиям (Чазова JI .B.,1983) использовали среднее 

значение.

Электрокардиографическое  исследование (ЭКГ) 

проводилось на трехканальном электрокардиографе 

«C A RD IM A X ” фирмы “ FUCUDA D EN S H I” FX-32-62,  Япония. 

Запись ЭКГ во время скрининга  проводилась в 12 общепринятых 

отведениях  в положении лежа на спине, скорость регистрации 

50мм/сек..

В качестве диагностических критериев, использовали 

общепринятые,  в том числе:

1 .Синдром укороченного  PQ:

1) укорочение интервала PQ; менее 0,12.

2) узкие, нормальной формы QRS



2. Синдром ранней  реполяризации  желудочков  (СРРЖ):

A)горизонтальный или нисходящий подъем сегмента ST с 

выпуклостью, направленной книзу,

Б)наличие точки j, зазубрины или волны соединения на 

нисходящей части зубца R

B) высокоамплитудные положительные,  либо 

отрицательные зубцы Т

3. Синдром удлиненного  интервала ОТ:

1)измеряли все интервалы RR и QT, и вычисляли их 

среднее значение,

2)интервал QT измерялся от начала зубца Q или R до 

окончания волны Т. В случае наслаивания на конечную часть 

зубца Т волны U или Р, проводилась касательная по 

нисходящему колену зубца Т до пересечения с уровнем 

изолинии, и эта точка принималась за окончание интервала 

QT.

3) По формуле Баззета (Basset ,  1920 Taran,  1940)

QTc= QT/NRR

проводили коррекцию QT на величину 4CC(RR).

Интервал QT считался удлиненным если интервал QTc 

превышал 0,42 с (Дощицин B.JI.1982, Орлов В.Н., 1983)

2.3.2.  Эхокардиографическое  исследование

Ультразвуковое трансторакальное исследование 

сердца включало эхокардиографию и допплерографию.

Программа эхокардиографического  исследования

проводилась по стандартной методике (Шиллер Н., Осипов М.А. 

1993.), рекомендованной Ассоциацией американских



кардиологов,  в режиме одномерной (М-Эхо-КГ) и двумерной 

эхокардиографии (2Д-Эхо-КГ) на аппарате «Алока-720», 

Япония с использованием датчика с частотой 3,75 МГц, в 

режиме высокого разрешения и динамической фокусировки. 

Регистрация изображения в М-режиме осуществлялась на 

тепловую пластифицированную бумагу фирмы «SONY” 

(Япония).

При обследовании пациент находился на левом боку или 

на спине.

Ультразвуковая диагностика  изолированных и сочетанных 

прзнаков синдрома дисплазии соединительной ткани сердца 

проводилась по общепринятым международным критериям

Пролапс митрального клапана регистрировался при 

аномальном движении створки клапана в систолу в сторону 

левого предсердия более чем на 3 мм.

Степень пролабирования створок оценивали по 

двухмерному режиму ЭХоКГ из апикального четырехкамерного 

доступа. Измерения проводили от основания фиброзного кольца 

клапана до уровня максимально выбухающей створки в полость 

предсердия в систолу.

По данным эхокардиографии мы выделяли

пролабирование створок по их количеству, по времени

возникновения и по выраженности ,  по степени выбухания.

Для поиска аномальных хорд использовали продольные 

и поперечные сечения. Аномальной хордой считали

нитеобразное образование высокой ультразвуковой плотности,

прикрепленное  к папиллярной мышце и миокарду левого 

желудочка (но не к митральному клапану) ,  визуализирующееся 

в двух взаимно перпендикулярных плоскостях.  Дополнительной



трабекулой считали образование веретенообразной формы с 

ультразвуковой плотностью, близкой к ультразвуковой 

плотности миокарда, и широким основанием, примыкающим к 

миокарду левого желудочка.

Ультразвуковое исследование желчного пузыря

Исследования билиарной системы проводили на аппарате 

«Алока -  720» (Япония)  по общепринятой методике, с

использованием трех сечений сканирования: косого,

поперечного, продольного. Пациенты обследовались натощак 

(за 12 часов до исследования больные не получали пищу, что 

обеспечивало максимальное заполнение желчного пузыря).

Первоначально больного  исследовали в горизонтальном 

положении,  лежа на спине, но если возникали какие-либо 

затруднения в визуализации его желчного пузыря -  в положении 

лежа на левом боку или стоя. Нормальный желчный пузырь 

представляется на эхограмме как структура округлой, 

овальной или грушевидной формы, стенка пузыря видна как 

среднеамплитудный эхосигнал линейной конфигурации, 

окружающий просвет желчного пузыря, толщина которого не 

должна превышать 2 мм.

При получении четких эхограмм желчного пузыря 

измеряли его максимальную длину и передне-задний размер, а 

на перпендикулярном первому срезу - его ширину. Зная эти 

параметры, определяли объем органа.

Для определения сократительной функции желчного 

пузыря, проводили дополнительные измерения его объема через 

каждые 15 минут в течение 1 часа после дачи желчегонного



завтрака.  В качестве последнего использовали ксилит или 

сорбит

Для точного определения вида аномалии формы желчного 

пузыря проводилась его оценка в различных плоскостях, 

поскольку на некоторых срезах картина перегиба, особенно в 

области тела и дна, может быть сходной с таковой при наличии 

перегородки. В сомнительных случаях при получении картины 

перегородки датчик разворачивали на 90 градусов и совершали 

им колебательные движения,  меняя угол ввода луча. Если 

картина не изменялась,  то диагностировали перегородку, а при 

изменении контура - перетяжку.

Перегородки определялись как выраженный линейный 

эхосигнал,  идущий от одной стенки желчного пузыря до другой 

(полная перегородка) или выступающий в полость (неполная),  

контур пузыря при этом не менялся. При наличии сужения 

полости пузыря в области перегородки,  диагностировалась 

перетяжка,  когда желчный пузырь при этом приобретал форму 

песочных часов.

Для дифференцирования функциональных перегибов 

желчного пузыря, пациентов обследовали стоя или просили 

надуть живот.

Учитывая наличие естественного перегиба шейки желчного 

пузыря, изменения формы в этом отделе констатировалось 

только при угле перегиба  более 90 градусов.

К ультразвуковым признакам острого холецистита 

относили: визуализацию желчного пузыря с утолщенной более 2 

мм неровной стенкой, которая могла быть расслоена. При 

хроническом холецистите определяли уплотнение и утолщение



стенки желчного пузыря, в некоторых случаях утолщение было 

неравномерно и выбухало в просвет пузыря.

2.3.4. Электрофнзиологическое  исследование сердца

Проведение ЭФИ сердца по общепринятой методике 

(Benson D.W.,  1987; Bredikis J., 1987; Jose A.D., 1969; Nishimura  

М., 1986; Rimsa E. et al., 1983, 1987; Rosen M.R., 1986; Шульман

В.А. с соавт. ,  1987.) позволило:

1. оценить уровень пейсмекерной активности СУ, 

проводимость СА зоны, выявить возможную дисрегуляторную 

или органический их несостоятельность;

1. оценить функциональное состояние атрио

вентрикулярного  соединения,  выявить возможную 

дисрегуляторную или органическую его патологию;

3. выявить наличие врожденной аномалии

проводящей системы сердца - дополнительные проводящие пути и 

их свойства;

4. верифицировать нарушения ритма сердца, определить 

возможные причины и механизмы их возникновения;

Чреспищеводная диагностическая

электрокардиостимуляция проводилась с использованием 

стационарного  программированного  электрокардиостимулятор 

УМЭКС-2 и сопряженной персональной ЭВМ. Программа ЭФИ 

включала следующие этапы:

I. Исследование проводящей и пейсмекерной систем сердца 

в условиях сохраненной нейровегетативной регуляции сердца.

1. Определение автоматической активности СУ 

проводилось следующим образом: на слизистую пищевода

наносились двухминутные серии электрических импульсов,



порог которых подбирался индивидуально и колебался в 

пределах 10-35 мВ, подаваемые от УМЭКС-2 через 

многоканальный зонд, введенный в пищевод обследуемого 

пациента.  Первая частота  стимуляции превышала исходный 

ритм пациента  на 10-20 имп/мин.,  каждая последующая была на 

20 имп./мин. выше предыдущей. Перерыв между сериями 

составлял 20 кардиоциклов. После каждой серии оценивались 

следующие электрофизиологические  параметры:

• St-V - интервал от артефакта электростимула (St) до 

следующего за ним комплекса желудочкового  ответа (V);

• ВВФСУ - время восстановления функции синусного 

узла - интервал между артефактом последнего стимула серии 

и предсердным комплексом (А1) первого синусного ответа 

при прекращении стимуляции;

• КВВФСУ - корригированное время восстановления 

функции синусного узла - разница между величиной ВВФСУ 

и средней продолжительностью кардиоинтервала 

предшествующего стимуляции собственного ритма сердца; 

(в норме не превышает 525мС.)

• ВСАП - время сино-атриального проведения, 

вычисляемое как половина разницы между

значением ВВФСУ и продолжительностью первого 

синусного кардиоцикла, зарегистрированного при прекращении 

стимуляции; (колебания референтной величины составляют 

120-240 мС).

2. Для оценки функционального состояния АВ соединения 

определялись следующие характеристики:



• т W -  точка Венкебаха, то есть частота,  на которой 

появлялись периоды АВ-блокады 2 степени, (референтная 

величина составляет не менее 130 имп/мин.).

• ЭРП ABC - эффективный рефрактерный 

период АВ соединения определялся при стимуляции левого 

предсердия короткими сериями импульсов (по 11 стимулов) с 

частотой, превышающей исходный собственный ритм пациента 

на 10-20 имп./мин.,  с задержкой нанесения последнего стимула 

на 500 мС от десятого, дискретно уменьшаемой на 10 мС в 

каждой последующей серии. ЭРП ABC оценивался величиной 

последней задержки, при которой еще сохранялось проведение 

на желудочки (колебания референтных величин составляют 250 

-  500 мС).

Рассчет всех параметров производился программным 

обеспечением УМЭКС-2.

2. Пациентам, описывающим приступы сердцебиений, 

синкопальные состояния или их эквиваленты проводилась 

инициация и идентификация нарушений ритма, что 

осуществлялось проведением сверхчастой стимуляции на 

стационарных и экспоненциальных частотах сериями 180, 

200, 300, 400 имп./мин. ,  продолжительностью по 20 стимулов 

в каждой серии и с перерывами между ними на 30 секунд.

II. В случае регистрации показателей, выходящих 

за’ пределы колебаний референтных величин или 

неэффективности инициации пароксизмальных нарушений 

ритма, проводилась медикаментозная денервация сердца по

A.D. Jose (внутривенно струйно вводились атропина сульфат из 

расчета 0,02мг/кг и обзидан в дозе 0,2мг/кг массы тела 

больного);  через десять минут исследование повторялось в



полном объеме. В ходе всего исследования и в течение 10 минут 

после его прекращения проводилось мониторирование ЭКГ 

больного по 2 стандартному отведению и двум 

чресп и ще водным.

2.4. Методы математической обработки материала.

Полученные результаты были подвергнуты

математическому анализу на ЭВМ с использованием 

программного  обеспечения STATGRAF или EXSEL. (Фигурнов

В.Э.. 1994; Тюрин Ю.Н., Макаров А.А.,  1995) Рассчитывались 

следующие статистические показатели ( Афифи А., Эйзен С., 

1982; Бикел П., Доксум К., 1983; Зайцев Г.Н., 1973, 1984; 

Крамер Г., 1973; Кулачев А., 1994; Плохинский Н.А.,  1961; 

Тьюки Дж., 1981; Тюрин Ю.Н., Макаров А.А., 1995; Урбах В.Ю., 

1963; Ell iot  А.С. 1986; Weber Е 1967; Woodwant  W.A., 1988):

• минимум

• максимум

• средняя арифметическая (М)

• среднее квадратичное отклонение ( а  )

• средняя ошибка средней арифметической (ш)

• критерий Стьюдента (t)

При использовании методов непараметрической статистики 

(Болынев С.И., Смирнов Н.В., 1983; Гублер Е.В., Тенкин А.А., 

1973), кроме того, вычислялся:

• коэффициент Пирсона (или критерий х 2- квадрат) 

Определение силы взаимосвязи между признаками 

различных выборок производилось  путем вычисления парных и 

канонических коэффициентов корреляции.



Уровень значимости  различия (р) во всех вычислениях 

был принят равным 0 ,05 . (0й ви н  И .А . ,1960; Толоконцев Н.А., 

1961).

Для построения таблиц и диаграмм использовалась 

программа EXCEL.



ГЛАВА 3. 
УЛЬТРАЗВУКОВЫЕ ПРИЗНАКИ И 

КЛИНИЧЕСКИЕ ПРОЯВЛЕНИЯ АНОМАЛИЙ 
РАЗВИТИЯ СОЕДИНИТЕЛЬНОЙ ТКАНИ ЖЕЛЧНОГО 

ПУЗЫРЯ

3.1. Состав обследованных групп пациентов и их 

клиническая характеристика.

Для достижения поставленной цели проводилось 

скрининговое ультразвуковое обследование (методика 

приведена в гл. 2) 1748 пациентов терапевтического профиля 

поликлиники и стационара. У 426 (24,3%) из них имели 

различные аномалии развития соединительной ткани желчного 

пузыря в виде перегородок, перетяжек, перегибов и их 

сочетаний. Группу составили 186 (43,6%) женщин и 240 (56,3%) 

мужчин в возрасте от 15 до 65 лет. Результаты ультразвукового 

исследования приведены в таблице 3.1

Таблица 3.1.

Варианты аномалий развития соединительной ткани желчного
пузыря

Число

больных

Перегородки Перетяжки Перегибы

Сочетания 

Перегородок и 

перегибов

426 198 (46,4%) 28 (6,7%) 103 (24,2%) 97 (22,7%)

186

(женщины) 75 (40,3%) 11 (5,9%) 68 (36,5%) 32(17,2%)

240

(мужчины) 123 (51,5%) 17(7,0%) 35 (14,5%) 65 (27,0%)



Как видно из таблицы 3.1, достоверно чаще выявлялись 

перегородки желчного пузыря - в 46,6% наблюдений (х2 = 46,4;

Р < 0,0001).  Обращает на себя внимание факт статистически 

более вероятного обнаружения этой аномалии у мужчин (51,2% 

случая),  чем у женщин (40,3%, у? -  5,03; Р < 0,025). У 

четверти (24,2%) обследованных выявлены перегибы, но 

значимо чаще у женщин (36,5% случаев),  чем у мужчин 

(14,5%; х 2 = 27,6; Р < 0,001).

Сочетание двух видов аномалий развития соединительной 

ткани желчного пузыря наблюдалось в 22,7% случаев, 

вероятность  чего была существенно выше у мужчин (27,1%), 

чем у женщин (17,2%, %2 = 5,81; Р < 0,016). В небольшом 

проценте случаев (6,7%) определялись перетяжки, частота 

обнаружения которых у мужчин (7,0%) и женщин (5,9%) была 

приблизительно одинакова.

Полученные данные наглядно представлены на 

диаграмме 3.1.
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Диаграмма 3.1.

Аномалии развития соединительной ткани желчного пузыря 

у наблюдаемых пациентов

Среди пациентов группы более половины, а именно 281 

(65,9%) человек, в том числе 142 (50,5%) женщин и 1 39( 49,5%) 

мужчин указывали на наличие в анамнезе симптомов 

заболеваний билиарной системы (периодические появляющиеся 

боли или чувство распирания в правом подреберье,  

усиливающиеся  при пальпации печени или желчного пузыря, 

тошнота, горечь во рту, снижение аппетита,  иногда рвота) либо 

таковые были выявлены при объективном осмотре

(положительный френикус симптом ; зоны кожной гиперестезии 

под нижним углом правой лопатки и в области девятого- 

одиннадцатого межреберий; боль при поколачивании в области 

проекции желчного пузыря- симптом Захарьина, симптом 

Ортнера симптом Василенко ; боль при введении кисти руки в 

область правого подреберья на высоте вдоха -  симптом 

Образцова-Мерфи;) а 192 (45%) из них отмечали возникновение

перетяжки 

ерегибы 
24%



этих симптомов в детском и подростковом возрасте. Мы 

попытались проанализировать частоту вышеперечисленных 

клинических симптомов в зависимости от наличия того или 

иного вида дисплазии соединительной ткани желчного пузыря. 

Данные приведены в таблице 3.2.

Таблица 3. 2.
Частота выявляемое™ клинических признаков заболеваний 

билиарной системы среди пациентов с аномалиями желчного пузыря

Число больных
Перегородки Перетяжки Перегибы

Сочетания 
Перегородок и 

перегибов

281 161 (57,3%) 18(6,4%) 35 (12,4%) 67 (34,5%)

142 (женщины) 72 (50,7%) 9 (6,3%) 29 (20,4%) 32 (22,5%)

139 (мужчины) 89 (64,0%) 9 (6,3%) 6 (4,3%) 35 (25,1%)

Как видно из приведенных данных,  достоверно чаще 

клинические симптомы заболеваний желчного пузыря

встречаются у пациентов, имеющих перегородки -  более 

половины наблюдений (57,3% случаев),  чем на фоне перетяжек 

(X2 = 167,6; Р < 0,001),  перегибов (х 2 = 123,2; Р < 0,001) или 

сочетаний перегородок и перегибов (х 2 = 65,21; Р < 0,001). В 

свою очередь на фоне сочетанной дисплазии (перегородки и 

перегибы) появление клинической симптоматики  существенно 

вероятней (34,5% наблюдений) ,  чем на фоне только перегибов 

(Х2 = 12,26; Р < 0,001) или изолированных перетяжек (х 2 -  

33,28; Р < 0,001).

Нужно сказать,  что как для женщин,  так и для мужчин 

наиболее значимы по дальнейшему развитию заболеваний 

гепатобилиарной системы были перегородки -  более половины



наблюдений,  а также наличие сочетаний перегородок и 

перегибов -  каждый пятый случай. Более наглядно полученные 

результаты представлены на диаграмме 3.2.

Процентное 
соотношение у 

женщин и 
мужчин

зШ Ш Ш  I ', ^вииврд— И и
перегородки перетяжки перегибы сочетание

Диаграмма 3.2. 

Частота регистраций заболеваний желчного пузыря 

(по данным анамнеза) на фоне различных видов дисплазии 

соединительной ткани желчного пузыря.

Дальнейший анализ частоты встречаемости заболеваний 

желчного пузыря был проведен по группам в зависимости от 

вида аномалии развития соединительной ткани желчного 

пузыря.



3.2 Характеристика группы с перегородками желчного

пузыря

Исследование локализации наблюдаемых перегородок 

желчного пузыря позволило выявить следующие 

закономерности (данные приведены в таблице 3.3.)

Таблица 3.3.

Локализация перегородок желчного пузыря

Число

пациентов

Дно желчного 

пузыря

Тело

желчного

пузыря

Шейка

желчного

пузыря

Сочетание 

2-х и более 

локализаций

198 18 (9,1%) 57 (28,7%) 28 (14,1%) 95 (50%)

75

(женщины) 7 (9,3%) 27 (36%) 6 (8%) 35 (46,7%)

123

(мужчины) 11(8,9%) 30 (24,3%) 22 (17,8%) 60 (48,8%)

Как показывают полученные результаты,  вдвое чаще, чем 

в области дна (9,1%; х 2 = 25,01; Р < 0,001) или шейки ( 14,1%; \ 2 

= 12,59; Р < 0,001) перегородки лоцируются в области тела 

желчного пузыря (28,7% наблюдений) ,  несколько чаще у 

женщин,  чем у мужчин.

У 50% же обследованных имело место сочетание двух и 

более перегородок, при этом желчный пузырь

визуализировался состоящим из трех и более самостоятельных 

полостных образований разделенных эхопозитивной линейной



структурой, регистрирующейся во всех проекциях. У женщин 

наиболее редкой локализацией перегородок является дно и 

шейка желчного пузыря. Одинаково часто наблюдаются 

перегородки в области тела или сочетание нескольких 

локализаций. Для мужчин наиболее характерно (48.8%) наличие 

нескольких перегородок. Вероятность  же развития данной 

аномалии в области дна, тела или шейки практически 

неразличима.

Наблюдаемые нами возможные сочетания различных 

локализаций перегородок показаны в таблице 3.4.

Таблица 3.4.
Сочетаний различных локализаций (2-х и более) перегородок

желчного пузыря.

Число
пациентов

Дно и тело 
желчного 

пузыря

Тело и тело 
желчного 

пузыря

Дно и шейка 
желчного 

пузыря

Тело и шейка 
желчного пузыря

95 14(14,7%) 32 (33,7%) 8 (8,4%) 41 (43,1%)

35 (женщины) 6(17,1% ) 2 (34,3%) 3 (8,6%) 14 (40,0%)

60 (мужчины) 8(13,3%) 20 (33,3%) 5 (8,3%) 27 (45,0%)

Как видно из таблицы 3.4, практически неразличимы 

вероятности развития нескольких перегородок в области тела и 

шейки желчного пузыря или 2-х перегородок и более тела 

желчного пузыря. Данные сочетания наблюдаются у каждого



третьего пациента.  Наиболее редким случаем является 

сочетание перегородок в области дна и шейки пузыря. 

Существенных различий в локализации перегородок желчного 

пузыря у мужчин и женщин не выявлено.

У пациентов, имеющих перегородки желчного пузыря (198 

человек),  в 18% (35 человек) лоцировались полные перегородки, 

в 82% случаев перегородки были частичные (выступали в 

полость пузыря на 1/3 просвета и более).

При сборе анамнеза 21,2% пациентов (42 человека) 

отметили, что им ранее был установлен диагноз хронический 

холецистит, 18 человек (9,0%) отмечали в анамнезе приступы 

печеночной колики, периодическую ноющую боль в правом 

подреберье- 92 (46,4%); тошноту, отрыжку , вздутие живота - 78 

(39,3%). При осмотре у 68,7% пациентов (136 человек) 

выявлены клинические признаки (положительный френикус 

симптом; зоны кожной гиперестезии под нижним углом правой 

лопатки и в области девятого-одиннадцатого  межреберий; боль 

при поколачивании в области проекции желчного пузыря- 

симптом Захарьина, симптом Ортнера симптом Василенко ; боль 

при введении кисти руки в область правого подреберья на 

высоте вдоха -  симптом Образцова-Мерфи) хронического 

холецистита  и дискинезии билиарных путей.

Ультразвуковые признаки дискинезии, хронического 

калькулезного и некалькулезного холецистита и зарегистрированы у 

83,3% пациентов этой группы (165 человек). Обращает на себя внимание, 

что у 63,6% пациентов с перегородками желчного пузыря 

визуализировались признаки хронического холецистита (утолщение и 

уплотнение стенок желчного пузыря, наличие в них эхоконтрастных 

включений; диффузная или пристеночная негомогенность его полости) а



2,0% имели признаки застоя желчи ( размеры пузыря увеличены; стенки 

истончены; нарушена двигательная функция) ультразвуковые признаки 

желчекаменной болезни (наличие плотных эхоструктур с «акустической» 

тенью в полости пузыря) выявлены у 17,7% обследованных. Данные 

приведены в таблице 3.5.

Таблица 3. 5.

Ультразвуковые симптомы выявленные у пациентов с 

перегородками желчного пузыря.

Число пациентов Хронический
холецистит

Дискинезия Желчнокаменная
болезнь

198 126 (63,6%) 4 (2,0%) 35 (17,7%)

75 (женщины) 52 (69,3%) 1 (1,3%) 23 (30,7%)

123 (мужчины) 74 (60,2) 3 (2,4%) 12(9,8%)

Таким образом, у 83, 3% пациентов (165 человек), имеющих 

перегородки желчного пузыря обнаружены ультразвуковые признаки 

заболеваний гепатобилиарной системы
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Сравнительные данные выявляемости заболеваний желчного 

пузыря у пациентов с перегородками

Развитие хронического холецистита на фоне перегородок 

происходит достоверно чаще (%2 = 86,7; Р < 0,0001), чем, 

например, желчнокаменной болезни. Вероятность  же появления 

калькулезного холецистита  у данной категории значимо выше, 

чем нарушений пассажа желчи (х2 = 27,3; Р < 0,001) Если, по 

полученным данным,  у всех женщин с перегородками желчного 

пузыря отмечены какие-либо изменения со стороны 

гепатобилиарной сисмтемы (или их сочетания) ,  то у мужчин в 

72,4% наблюдений (78 случаев).

3.3 Х а р а к т е р и с т и к а  гр у п п ы  с п е р е т я ж к а м и  

ж е л ч н о г о  п у з ы р я

Перетяжки желчного пузыря, выявленные у 6,7% (28 

человек) обследованных, сопровождались изменением 

конфигурации пузыря и образованием «талии», т.е. сужения,  

придающего пузырю вид песочных часов. У 15 из этих



пациентов (53,6%) наблюдалось утолщение стенки желчного 

пузыря в месте прикрепления перетяжки.

Данные приведены в таблице 3.6.

Таблица 3.6 

Локализация перетяжек желчного пузыря.

Число пациентов Дно желчного 
пузыря

Тело
желчного

пузыря

Сочетание двух 
локализаций

28 4(14,3% ) 18(64,3%) 6(21,4% )

11 ( женщины) 1 (9,0%) 7 (63,6%) 3 (27,3%)

17 (мужчины) 3 (17,6%) 11 (64,7%) 3(17,6%)

Достоверно чаще отмечается развитие перетяжек в 

области тела желчного пузыря (%2 = 10,5; Р < 0,001).

Существенной разницы в преимущественной локализации

перетяжек для мужчин и женщин не зарегистрировано.

При сборе анамнеза 42,8% пациентов (12 человек) 

отметили, что им ранее был установлен диагноз холецистит, 4 

человек (14,2%) отмечали в анамнезе приступы печеночной 

колики, периодическую ноющую боль в правом подреберье- 16 

(57,1%), тошноту , отрыжку, вздутие живота-

8 (28,5%); при осмотре у 67,8% пациентов (19 человек)

выявлены клинические признаки хронического холецистита.

У всех пациентов с перетяжками желчного пузыря 

выявлены ультразвуковые признаки хронического холецистита,  

желчнокаменной болезни в 28,6% случаях, дискинезии по 

гипотоническому типу в 7,1% наблюдений.  Данные приведены в 

таблице 3.7.



Ультразвуковые признаки заболевания гепатобилиарной 

системы в данной группе больных наблюдаются у всех мужчин 

и у всех женщин (у женщин в 18,2% случаях отмечается 

сочетанная патология)

Таблица3.7

Ультразвуковые симптомы заболеваний гепатобилиарной системы, 

выявленные у пациентов с перетяжками.

Число пациентов Хронический
холецистит

Дискинезия Желчнокаменная
болезнь

28 18(64,3%) 2 (7,1%) 8 (28,6%)

11 (женщины) 7 (63,6%) 0 6 (54,5%)

17 (мужчины) 11 (64,7%) 2(11,8%) 4 (23,5%)

Как видим, развитие хронического воспалительного процесса 

происходит у данной категории больных значимо чаще, чем 

камнеобразование. (х2 = 7,18; Р < 0,001). В свою очередь, вероятность 

появления у них желчнокаменной болезни существенно выше, чем 

дискинезии по гипотоническому типу, (х2 = 4,38; Р < 0,04).

3.4 Х арактеристика группы с перегибами желчного

пузыря

Перегибы желчного пузыря лоцировались у 103 

обследованных больных (24,3%). Данные представлены в 

таблице 3.8.



Таблица 3.8.
Локализации перегибов желчного пузыря у наблюдаемых больных.

Число

пациентов

Дно желчного 

пузыря

Тело

желчного

пузыря

Шейка

желчного

пузыря

Сочетание 

2-х и более 

локализаций

103 14(13,6%) 32(31%) 36 (35%) 21 (20,4%)

68 (женщины)

11 (16,1%) 17 (25%) 28 (41,2%) 12 (17,6%)

35 (мужчины)

3 (8,6%) 15 (42,9%) 8 (22,9%) 9 (25,7%)

Как видно из приведенных данных таблицы 3.8 наиболее 

частой локализацией перегибов является тело (х“ = 9,07; Р < 

0,001) или шейка (х2 = 12,78; Р < 0,001) желчного пузыря, 

наиболее редкой -  дно. Статистически значимой разницы в 

появлении преимущественной локализации перегибов у мужчин 

или женщин не выявлено.

При сборе анамнеза 4 человека (3,8%) отмечали в анамнезе 

приступы печеночной колики, периодическую ноющую боль в 

правом подреберье- 29 (28,1%); тошноту  ,отрыжку , вздутие 

живота- 26 (25,2%); при осмотре у 31,0% пациентов (32 

человека) выявлены клинические признаки хронического 

холецистита.
В группе пациентов с перегибами желчного пузыря 

только в 7,8% случаях наблюдались признаки желчнокаменной 

болезни, в 35,9% признаки хронического холецистита  (х = 22,9; 
Р < 0,001). Случаев застоя желчи и дискинезий по

гипертоническому типу у пациентов этой группы не выявлено.



Таким образом, у пациентов с перегибами отмечаются условия 

для развития воспаления и камнеобразования в желчном пузыре, 

но при этом тенденции к изменению пассажа желчи не 

наблюдается.

Данные приведены в таблице 3.9.

Таблица 3.9.

Ультразвуковые симптомы заболеваний желчного пузыря, 

выявленные у пациентов с перегибами .

Число пациентов Хронический
холецистит

Дискинезия Желчнокаменная
болезнь

103 37 (35,9%) 0 8 (7,8%)

68 (женщины) 26 (38,2%) 0 6 (8,8%)

35 (мужчины) 11 (31,4%) 0 2 (5,7%)

Заболевания желчного пузыря системы зарегистрированы 

у 43,7% пациентов данной группы, в том числе у 47,1% женщин, 

имеющих перегибы желчного пузыря и у 37,1% мужчин. Разница 

по частоте  распространенности заболеваний желчного пузыря 

в данной группе пациентов между мужчинами и женщинами, как 

видим, не достоверна.
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3.5 Характеристика группы с сочетанием перегородок и перегибов 

желчного пузыря

Сочетание перегибов и перегородок желчного пузыря наблюдалось 

у 97 (22,7%) обследованных, данные по этой группе приводятся в таблице 

3.10.

Таблица 3.10.

Локализация сочетания перегородок и перегибов желчного

пузыря.

Число пациентов Перегиб дна и 
перегородка 

тела

Перегиб тела 
и перегородка 

дна

Перегиб шейки, 
перегородки дна и 

тела

97 15 (15,5%) 18(18,5%) 64 (65,9%)

32 ( женщины) 2 (6,2%) 7(21,8%) 23 (71,85%)

65 (мужчины) 13 (20%) 11 (16,9%) 41 (63,0%)



Из таблицы 3.10 видно, что наиболее часто встречается 

сочетание перегибов шейки и перегородок дна и тела желчного 

пузыря - у 65,9% обследованных (х2 = 44,7; Р < 0,001). Данное 

сочетание аномалий развития соединительной ткани желчного 

пузыря одинаково часто наблюдалось как среди мужчин, так и 

среди женщин.

При сборе анамнеза 16,4% пациентов (16 человек)

отметили, что им ранее был установлен диагноз холецистит, 8 

человек (8,2%) отмечали в анамнезе приступы печеночной 

колики, периодическую ноющую боль в правом подреберье- 44 

( 45,3%); тошноту, отрыжку, вздутие живота- 38(39,1%). При 

осмотре у 71,1% пациентов (69 человек) выявлены

клинические признаки хронического холецистита.

В данной группе практически все пациенты 83,5% (81 

человек) имели ультразвуковые и клинические признаки

заболеваний гепатобилиарной системы. Воспалительные 

явления в желчном пузыре среди пациентов данной группы

наблюдались значимо чаще, чем камнеобразование и нарушение 

пассажа желчи ( х 2 = 58,5; Р < 0,0001).

Результаты представлены в таблице 3.11.



Таблица 3.11.

Ультразвуковые симптомы заболеваний желчного пузыря, 

выявленные у пациентов, имеющих сочетание перегородок и

перегибов

Число пациентов Хронический
холецистит

Дискинезия Желчнокаменная
болезнь

97 64 (65,9%) 5 (5,2%) 12(12,4%)

32 (женщины) 22 (68,8%) 3 (9,4%) 6(18,8%)

65 (мужчины) 42 (64,6%) 2(3,1%) 6 (9,2%)

Как видим из приведенных данных, среди женщин, 

имеющих сочетание аномалий желчного пузыря, признаки 

заболеваний отмечены в 96,9% случаев, у мужчин -  в 76,9% 

наблюдений,  (х 2 = 6,19; Р < 0,013). Существенной разницы в 

развитии тех или иных видов патологии между мужчинами и 

женщинами не выявлено.
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Диаграмма 3.5

Сравнительные данные выявляемости признаков заболеваний 
желчного пузыря у пациентов с сочетанием аномалий

Сравнительный анализ риска развития заболеваний

гепатобилиарной системы при различных видах аномалий желчного 

пузыря показал следующее. Результаты приведены на диаграмме 3.6
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Диаграмма 3.6

Вероятность развития заболеваний при различных видах аномалий
желчного пузыря.

Абсолютно все пациенты с перетяжками желчного пузыря 

имели патологию билиарной системы, хотя это и самая редкая 

аномалия -  отмечалась в 6,7% наблюдений. Наименьшая 

вероятность развития хронического холецистита или

перегородки перетяжки перегибы сочетание



желчнокаменной болезни наблюдалась у пациентов с 

перегибами (в 2 раза меньший риск). Перегибы лоцировались у 

четверти обследованных.  Достаточно велика

распространенность (у каждого второго) такой аномалии, как 

перегородки,  как и частота появления патологии у данной 

категории пациентов (83,3%).

Также велик риск развития заболеваний 

гепатобилиарной системы у пациентов, имеющих сочетанную 

аномалию развития соединительной ткани желчного пузыря -  в 

83,5% наблюдений.  Сочетания же перегородок и перегибов 

зарегистрированы нами у 23% пациентов. Частота клинических 

проявлений даже несколько превышала ультразвуковую 

симптоматику.

Резюме.

Подытоживая полученные результаты, можно сказать,  что 

наиболее частой аномалией развития соединительной ткани 

желчного пузыря являются перегородки одновременно 

нескольких локализаций. Значимо вероятной аномалией также 

являются перегибы шейки и тела желчного пузыря. Если у 

мужчин в первую очередь наблюдаются перегородки и 

сочетания нескольких аномалий,  то у женщин, напротив, 

наиболее вероятно развитие перегибов.

Самый высокий риск развития заболеваний желчного 

пузыря наблюдается на фоне перетяжек (у 100% пациентов),  но 

достаточно высока вероятность  возникновения патологии как 

на фоне перегородок (83,3%), так и на фоне сочетанных 

аномалий (83,5%).

При всех видах аномалий достоверно чаще отмечается 

развитие воспалительных явлений, менее вероятно



камнеобразование и реже всего наблюдается нарушение пассажа 

желчи. Скорее всего развитие заболеваний данной сферы 

происходит у женщин,  хотя и не для всех видов аномалий 

достоверно.  Ультразвуковая симптоматика во всех группах 

превышает частоту клинических проявлений.



ГЛАВА 4.
ФУНКЦИОНАЛЬНОЕ СОСТОЯНИЕ СЕРДЕЧНО

СОСУДИСТОЙ СИСТЕМЫ У ПАЦИЕНТОВ С 
СИНДРОМОМ ДИСПЛАЗИИ СОЕДИНИТЕЛЬНОЙ 
ТКАНИ СЕРДЦА И АНОМАЛИЯМИ ЖЕЛЧНОГО

ПУЗЫРЯ

4.1 К л и н и ч е с к а я  х а р а к т е р и с т и к а  групп б о л ь н ы х  с 

с о четани ем  син д р о м а  д и сп л аз и и  со ед и н и т ел ь н о й  т к а н и  

сердца и а н о м а л и й  ж е л ч н о г о  п у з ы р я .

Из 426 пациентов с УЗИ признаками аномалий 

развития соединительной ткани желчного пузыря у 229 (53,7%) 

после дополнительного  эхокардиографического исследования 

сердца были выявлены проявления дисгшастического синдрома 

сердца в виде аномальных хорд левого желудочка,  пролапса 

митрального клапана, что достоверно чаще (х 2 = 98,5; Р < 

0,0001; х 2 = 21,7; Р < 0,001 соответственно),  чем в общей 

популяции (Корженков А.А. и др., 1991; Степура О.Б. и др, 

1995).

Д и а г р а м м а  4.1.

Распространенность СДСТ среди пациентов с аномалиями 
желчного пузыря



При анализе данных закономерностей  в зависимости от 

варианта развития аномалии соединительной ткани билиарной 

системы было получено следующее.  Среди пациентов с 

перегородками желчного пузыря 64,1% (127 человек) имели 

проявления синдрома дисплазии соединительной ткани сердца, 

в том числе: 59,8% случаев АХЛЖ, 25,1% наблюдений ПМК и 

14,9% пациентов - сочетание АХЛЖ и ПМК.

В группе с перетяжками желчного пузыря в 78,5% (22

пациента)  случаев выявлен синдром дисплазии соединительной 

ткани сердца: у 36,3% наблюдались АХЛЖ, у 13,6% пациентов 

ПМК и 50% имели сочетание АХЛЖ и ПМК.

У обследованных, имеющих перегибы желчного пузыря, 

синдром дисплазии соединительной ткани сердца выявлен лишь 

в 17,5% случаев (у 18 пациентов) ,  из них у 44,4% АХЛЖ, 33,3% 

ПМК и в 22,2% наблюдений - сочетание АХЛЖ и ПМК.

В группе пациентов с сочетанными аномалиями желчного 

пузыря, синдром дисплазии соединительной ткани сердца 

зарегистрирован у 63,3% пациентов (62 человека),  в том числе 

в 27,4% случаях наблюдались АХЛЖ, в 37,0% ПМК и у 35,5% 

имелось сочетание АХЛЖ и ПМК. При сравнительном анализе 

частоты встречаемости вариантов сердечной дисплазии и АЖП 

получено следующее:

Так, у пациентов с перегородками достоверно чаще 

наблюдаются аномальные хорды левого желудочка, чем ПМК 

(Х2 =31,2; Р < 0,05) или сочетание ПМК и АХЛЖ ( х 2 = 54,6; Р < 

0,05), а пролапс МК значимо чаще, чем ПМК + АХЛЖ (х 2 = 

4,15; Р < 0,04).

У пациентов с перетяжками значимо реже встречается 

ПМК, чем сочетание пролапса МК и аномальных хорд (х 2 = 6,7;



Р < 0,05) Число наблюдений аномальных хорд и пролапсов МК у 

этих пациентов не столь существенно различались (%2 = 3,03; Р 

< 0,081) Среди пациентов с перегибами и сочетаний аномалий 

желчного пузыря значимой разницы в частоте проявлений 

сердечных дисплазий не выявлено

Следующая диаграмма наглядно представляет полученные 

данные.

□  АХЛЖ  

Ш ПМК

□  АХЛЖ + ПМК

Сочетание
аномалий

Перегибы

Перетяжки

Процентное соотношение 

Диаграмма 4.2.
Проявления синдрома дисплазии соединительной ткани сердца 

при р а з н ы х  в а р и а н т а х  а н о м а л и й  ж е лч н о го  п у зы р я .



С учетом морфологических особенностей проявления 

синдрома дисплазии соединительной ткани сердца, по данным 

эхокардиографического исследования, пациенты были поделены 

на 3 группы:

Группа А -  109 (47,5%) человек с аномальными хордами 

левого желудочка, средний возраст 29,2 года, наиболее 

распространенная аномалия желчного пузыря -  перегородки, 

наблюдались у 76 больных (69,7%).

Г р у п п а  Б — 56 (24,5%) человек с сочетанием аномальных 

хорд левого  желудочка и пролапса митрального клапана, 

средний возраст 32,5 года, наиболее распространенная 

аномалия желчного пузыря - сочетание перегибов и 

перегородок, наблюдается у 21 (37,5%) больного или же

изолированные перегородки у 33,9%(19 пациентов).

Группа С -  64 (27,9%) человека с пролапсами митрального 

клапана, средний возраст 30,2 года, наиболее распространенная 

аномалия желчного пузыря -  перегородки, наблюдалась у 32 

(50%) больных. Состав обследованных демонстрирует таблица

4.1.



Таблица 4.1.
Сочетание аномалий желчного пузыря и проявлений синдрома 
дисплазии соединительной ткани сердца_____________________________

Аномалии желчного пузыря
Проявления
СДСТ
сердца

Число б-х 
в группе

Перего 
родки ЖП

Пере
тяжки
ЖП

Переги
бы
ЖП

Сочетание 
перегородок и 
перегибов ЖП

АХЛЖ 109
(47,6%)

76
(69,7%)

8
(7,3%)

8
(7,3%)

17
(15,6%)

ПМК 64
(26,8%)

32
(50%)

3
(4,7%)

6
(9,4%)

23
( 35,9%)

AXJDK+ ПМК 56
(23,5%)

19(33,9%) И
(19,6%)

4
(7,1%)

22
(37,7%)

Всего больных 229 127
(55,4%)

22
(9,6%)

18
(7,8%)

62
1 (27,0%)

Как видно из полученных данных проявления синдрома 

дисплазии соединительной ткани сердца наиболее часто 

наблюдались у пациентов с перегородками, чем среди пациентов 

с перетяжками (х2 = 109,75; Р < 0,001),  с перегибами (х 2 = 

119,95; Р < 0,001) или сочетаний аномалий желчного пузыря (х 2 

= 38,1; Р < 0,05)

Изолированные аномальные хорды левого желудочка 

также чаще регистрировались у пациентов с перегородками 

желчного пузыря, чем при имеющихся перетяжках, перегибах



(Х2 = 89,55; Р < 0,01) или сочетанных аномалиях желчного 

пузыря ( х 2 = 65,3; Р < 0,05).

Частота  встречаемости ПМК была значимо выше среди 

пациентов с перегородками, чем для больных с перетяжками (х 2 

= 33,1; Р < 0,05) или перегибами (х 2 = 25,3; Р < 0,05) и еще реже 

у пациентов с сочетанной аномалией развития желчного пузыря 

(X2 = 2,58; Р = 0,11)

У последней категории пациентов пролапсы встречались 

также достоверно чаще, чем у больных с перегибами (%2 = 12,9; 

Р < 0,05) или перетяжками (х 2 = 19,3; Р < 0,05).

В группе с сочетанной дисплазией ПМК +АХЛЖ наиболее 

редкой аномалией желчного пузыря быди перегибы (Р < 0,05). 

Значимой была разница в обнаружении перетяжек и сочетаний 

аномалий желчного пузыря (х = 5,2; Р = 0,023) и менее 

существенной в частоте регистрации перегородок и перетяжек 

(X2 = 2,9; Р = 0,087).

Из пациентов всех трех групп 131 (57,2%) человек 

имели в анамнезе следующие симптомы и заболевания сердечно

сосудистой системы: артериальная гипертония -  32 (13,9%), 

ИБС -  54 (23,5%), нарушения ритма -  45 (19,6%). Среди

пациентов всех групп 12 (5,0%) в прошлом перенесли инфаркт 

миокарда, из них 9 - крупноочаговый,  в группе А - 3 (2,8%), 

среди пациентов группы Б -  5 (8,9%), в группе С - 4 пациента 

(6,2%). У двух пациентов из группы А и Б инфаркты в остром 

периоде осложнялись фибрилляцией желудочков.

Состав обследованных больных по полу и возрасту 

внутри выделенных групп демонстрирует  таблица 4.2.



Таблица 4.2.
Распределение пациентов с синдромом дисплазии соединительной 
ткани сердца и аномалиями желчного пузыря по возрасту и полу.

Проявления синдрома 
дисплазии соединительной 
ткани сердца

Всего
человек

Средний
возраст

Мужчины Женщины

Аномальные хорды левого
желудочка 109 29,2 ±1,02 42 67

38% 69,2%
Аномальные хорды левого
желудочка в сочетании с 56 32,5 ± 1,1 26 30
пролапсом митрального 48% 52%
клапана
Пролапс митрального клапана 64 30,1 ± 1,23 36 28

57% 1 43%

Клинические и аускультативные проявления синдрома 

дисплазии соединительной ткани сердца достаточно полно 

представлены в литературе  (Л .Н .Г а с а н е н к о ,1 9 8 5 ;  Г.И. Нечаева,  

1986; Е.В. Желтухова,  1989; В.А. Бобров, 1996; Т.М. 

Домницкая,  1997 ) ,  в связи с чем мы акцентировали внимание на 

наиболее ярких клинических проявлениях у обследованных 

больных.

Чаще всего у пациентов всех трех групп встречался 

кардиалгический синдром - у 147 (64,1%) пациентов, в том

числе в группе А - у 52 (47,7%) больных, группе Б - у 47 

(83,9%) человек и среди пациентов группы С - у 48 (75%)

обследованных.  Мы обратили внимание на то, что характер 

симптома у 93 (63,2%) пациентов имел общие черты: 

больные описывали давящие или жгучие боли (неинтенсивные),  

локализующиеся в третьем-четвертом межреберье слева около 

грудины, продолжающиеся часами и

усиливающиеся под влиянием физических нагрузок или 

эмоциональных напряжений. У 18 (12,2%) пациентов с



кардиалгиями, болевой синдром проявлялся короткими 

приступами сильной колющей боли в области сердца, 

возникающей и проходящей спонтанно, без четкой связи с 

нагрузками и стрессом.

А 36 (24,5%) больных описывали непродолжительную 

давящую и сжимающую боль за грудиной, связанную с 

нагрузками и снимающуюся нитратами.

Боль в прекардиальной области сочеталась с различными 

формами нарушения ритма и проводимости сердца, субъективно 

представленных ощущением перебоев и сердцебиения, 

возникающих как спонтанно, так и в ответ на раздражающее 

влияние внешних факторов. Жалобы на аритмии сердца были 

предъявлены 87 (37,9%) больными, причем большинство 

пациентов групп А, Б и С (30,3%, 43,7%, 46,4% соответственно) 

связывали их появление с физической и психофизической 

деятельностью, влиянием метеорологических условий и фазами 

гормонального  цикла.

Особое внимание при сборе анамнеза мы обращали на 

связь возникновения кардиалгического и аритмического 

синдромов с рецидивами холецистита,  ЖКБ, проявлениями 

дискинезий желчевыводящих путей. Так, 18 пациента (7,8%) 

отмечали возникновение сердечных дисритмий на фоне 

обострения холецистита,  у 3 (1,3%) приступы печеночной

колики сопровождались перебоями и сердцебиением.

У 9 (3,9%) обследованных, на фоне обострений ЖКБ и 

хронического холецистита  неоднократно развивались

ангинальные приступы,  купировавшиеся  приемом нитратов.

Так как 41 больной (17,9%) наряду с кардиалгическим и 

аритмическим синдромам отмечали признаки



психосоматической астенизации в виде низкой толерантности к 

физической нагрузке,  повышенной утомляемости, ощущений 

нехватки воздуха, диспноэ, лабильности пульса и артериального 

давления, церебральных сосудистых расстройств, все это 

позволило выделить группу с астено-невротическим 

синдромом.

При опросе указывали на синкопальные состояния или 

их эквиваленты -  12 (5,2%) пациентов, в группе А- 7(6,4%), в 

группе Б и С - 3,6 и 4,7% соответственно.  Экстракардиальный 

(вазовагальный) механизм обмороков (при кашле, тошноте, 

рвоте) мы предположили у 6 пациентов, а у других 6 связали с 

сердечной патологией (все эти больные прошли 

электрофизиологическое исследование сердца).

ПМК 

АХЛЖ+ПМК 

АХЛЖ
^ а %

□ кардилгический синдром ■ аритмический синдром
□  астено-невротический синдром □  синкопальные состояния

Диаграмма 4.3

Данные полученные при сборе анамнеза среди пациентов 
имеющих СДСТ и аномалии желчного пузыря



4 .2  Результаты объективного исследования сердечно

сосудистой системы у пациентов с сочетанием синдрома  

дисплазии соединительной ткани сердца и аномалий  

желчного пузыря.

Среди пациентов всех групп, у 123 (53,7%)

выявлена наклонность к гипотонии (АД ниже 105/70 мм рт.ст.),  

у 57 (24,9%) -  к гипертонии (АД от 130/90 до 170/100 мм 

рт.ст.),  у 6 обследованных отмечено большое пульсовое 

давление (более 100 мм рт.ст.).

При перкуссии сердца выявлено небольшое расширение 

границ относительной тупости сердца влево-  у 21 пациента 

( 8 ,8 %).

При аускультации мы определили: усиление 1 тона у 68 

человек (28,6%), вероятно связанное с тонкой грудной клеткой 

за счет сниженной массы тела и астенического телосложения, 

ослабление 1 тона у 4 (1,7%) обследованных.  Аускультативные 

признаки пролапса митрального клапана (систолический шум и 

щелчок в середине систолы) выявлены у 88 (38,4%)

обследованных, у 93 (40,6%) аускультирован систолический 

шум.

У пациентов группы А (с АХЛЖ) аускультирован 

систолический шум только в 60,5% случаев ( 66 человек).

Среди пациентов группы Б (с сочетанием АХЛЖ и ПМК): 

систолический щелчок и систолический шум выявлены у 39 

(69,6%) пациентов этой подгруппы, у 13 (23,2%)



аускультирован только систолический шум, а у - 4 (7,1%) не 

наблюдалось особенностей аускультативной симптоматики.

Аускультативные признаки пролапса митрального клапана 

(систолический шум и щелчок в середине систолы) выявлены у 

49 (76,6%) пациентов группы С (пациенты с ПМК), у 14(21,8%) 

аускультирован только систолический шум, а у - 1 (1,6%)

особенностей аускультативной симптоматики, не отмечалось.

Общие данные аусультативной симптоматики приведены 

на диаграмме 4.4.

100%
80%
60%
40%
20%

0%
АХЛЖ АХЛЖ+ПМК ПМК

И систолический шум В систолический шум с щелчком
□  без патологической симптоматики

Диаграмма 4.4
Аускультативная симптоматика у пациентов с сочетанием 

ДСТС и аномалиями желчного пузыря

Ультразвуковое исследование пациентов выявило

следующие проявления синдрома дисплазии соединительной 

ткани сердца:

- в группе  А (АХЛЖ)- единичные аномальные хорды левого 

желудочка определялись у 87 человек, из них поперечные - у 68



(62%), диагональные -у 13 (11,9%), продольные -  у 6 (5,5%) 

человек. У 19 (17,4%) человек найдено по две аномальные 

хорды левого желудочка,  из них у 15(13,7%) по две поперечные 

хорды, у 3 две диагональные и у 1 диагональная и поперечная. 

По три хорды обнаружены -  у 3 человек, причем все 

поперечные.

в группе  Б(АХЛЖ  и ПМК)  - пролапс митрального 

клапана 1-й степени обнаружен у 23 (41%), 2-й степени у 

21(37,5%), 3-й степени у 12 (21,4%) обследованных.

Пролабирование задней створки митрального клапана 

наблюдалось у 36, обеих створок- у 9, передней -  у 11 

пациентов. Пансистолический пролапс

митрального клапана лоцирован у 30 пациентов,

позднесистолический у 26. Признаки незначительной 

митральной регургитации выявлены у - 8 (14,2%), умеренной у- 

2 (3,6%), выраженной у 1 (1,8%). Утолщение створок

митрального клапана у 6 (10,7%), пролапс митрального  клапана 

в сочетании с пролапсом трикуспидального клапана 

лоцировался у 3 (5,3%) обследованных. Аномальные хорды 

левого желудочка единичные определялись у 52 человек, из них 

поперечные - у 18 (32,1%), диагональные -у 22 (39,2%), 

продольные -  у 12 (21,4%) человек. У 4 (7,1%) человек найдено 

по две аномальные хорды левого желудочка .

- в группе С (ПМК)- пролапс митрального клапана 1-й 

степени обнаружен у - 3 1(48,4%), 2-й степени у 27 (42,1%), 3- 

й степени у 6 (9,3%) обследованных.  Пролабирование задней 

створки митрального клапана наблюдалось у 28, обеих 

створок- у 14, передней -  у 21 пациента.  Пансистолический 

пролапс митрального клапана лоцирован у 34 (53,1%)



пациентов, позднесистолический у 30 (46,8%). Митральная

регургитации незначительной степени выявлена у - 12 (18,7%), 

умеренной у- 4 (6,2%), выраженной у 2 (3,1%). Утолщение 

створок митрального  клапана обнаружено у 9 (14,0%), пролапс 

трикуспидального клапана у - 2 (3,1%) обследованных.

Из другой эхокардиографической симптоматики следует 

отметить дилатацию левого предсердия (свыше 4см) у 6 

(2,6%) человек, левого желудочка (свыше 5,5см) у 3 (1,3%), 

гипертрофию миокарда межжелудочковой перегородки (свыше 

1,2см) у 1 (0,43%) больного.

Электрокардиографическое исследование выявило

следующее: синусовый ритм определен у 217 (94,8%)

пациентов из них, миграция водителя ритма зарегистрирована у 

12 (5,2%).

Номотропные нарушения ритма сердца наблюдались у 

129 (56,3%) обследованных,  в том числе:

-изменение ЧСС выше и ниже нормального предела у 107 

(46,7%) обследованных, из них у 48 (20,9%) зарегистрирована 

синусовая брадикардия, у 59 (25,7%) синусовая тахикардия 

- синусовая аритмия у 22 (9,6%) пациентов.

Частота выявления номотропных нарушения ритма в 

группах показана на диаграмме 4.5



Всего Группа А Группа Б Группа С

□  Синусовая тахикардия ■Синусовая брадикардия □ Синусовая аритмия

Диаграмма 4.5
Номотропные нарушения ритма зарегистрированные на ЭКГ

Гетеротропные (эктопические)  нарушения ритма 

зарегистрированы у 100 (43,6%) обследованных.

Нарушения проводимости  по различным участкам 

проводящей

системы ( синоатриальная, атриовентрикулярная блокады 

нарушения внутрижелудочковой проводимости- блокады ножек 

и их разветвлений) у 29 (12,7%) пациентов.

Комбинированные аритмии у 112 (48,9%) обследованных 

в том числе: синдромы преждевременного возбуждения

желудочков у 80(34,9%), синдромы удлиненного QT у 32 (14%) 

пациентов.
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Диаграмма 4.6.
Анализ нарушений ритма и проводимости у пациентов с ДСТС и 
аномалиями желчного пузыря

Анализ результатов  ЭКГ показал, что у 94 (41,0%) 

пациентов имелись признаки суправентрикулярных нарушений 

сердечного ритма: из них миграция водителя по предсердиям 

выявлена у 12 (5,2%) больных, суправентрикулярная

экстрасистолия наблюдалась в 71 (31%) случае,

пароксизмальные тахикардии и тахиаритмии отмечены у 11 

(4,8%) больных.



□  миграция водителя ритма 
Ш экстасистолия
□ пароксизмальная тахикардия и тахиаритмия

Диаграмма 4.7
Суправентрнкулярные нарушения ритма выявленные по данным 
ЭКГ

Ж елудочковые дисритмии наблюдались у 10 (4,4%), в 

виде желудочковой экстрасистолии были у 9 (3,9%)

пациентов, у 1 (0,4%) больного зарегистрирована

пароксизмальная желудочковая тахикардия.

10%

90%

□  экстрасистолия □  пароксизмальная аритмия

Диаграмма 4.7.
Желудочковые нарушения ритма выявленные по данным ЭКГ



Выявлены следующие нарушения проводимости:

атриовентрикулярные блокады проведения электрического 

импульса у 4 (1,7%), синоатриальные блокады у 7 (3,0%) , 

блокады проведения по системе Гисса -  Пуркинье у 18 (7,8%) 

пациентов.

14%

□  АВ блокады  И С А  блокады  □  блокады  ножек

Диаграмма 4.8. 

Нарушения проводимости выявленные поданным ЭКГ

Частота встречаемости по данным ЭКГ различных 

нарушений сердечного ритма и проводимости по подгруппам 

приведены в таблице 4.3.



Таблица 4.3.
Нарушения ритма сердца и проводимости у наблюдаемых больных 
по данным ЭКГ.

Нарушения 
сердечного ритма 
и

проводимости

Всего в 
группе

Аномальные 
хорды левого 
желудочка 
п =109

Аномальные 
хорды левого 
желудочка и 
ПМК, п = 56

ПМК 
п = 64

Экстрасистолия: 86 54 19 13
36,1% 49,5% 34% 20,3%

Суправентрикулярн. 68 42 15 И
29,7% 38,5% 26,7% 17,1%

Желудочковая 18 12 4 2
7,9% 11% 7,1% 3,1%

Пароксизмальные 14 6 4 4
тахиаритмии и 5,9% 5,5% 7,1% 6,3%
тахикарди в т. ч.: 
Мерцат. аритмия 2 0 1 1
Суправентрикулярн. И 6 2 3
Желудочковая 1 0 1 0

АВ блокады 4 2 1 1
1,6% 1,8% 1,7% 1,6%

СА блокады 7 2 3 2
2,9% 1,83% 5,4% 3,1%

Блокады ножек 18 И 3 4
Гисса-Пуркинье 7,8% 10,9% 5,3% 6,3%

Следует отметить,  что экстрасистолия достоверно чаще 

встречалась в подгруппе А - у 49,5 % больных, тогда  как, в 

подгруппе Б у 34% (%2 = 6,65, Р < 0,05), в подгруппе С - у 

20,3% (х 2 = 9,67,  Р < 0,05) пациентов.

Значимой разницы в частоте возникновения 

пароксизмальных нарушений ритма между группами по данным 

ЭКГ не выявлено.

Среди всех групп обследованных,  мы обратили внимание 

на достаточную частоту выявления синдрома укороченного PQ, 

который наблюдался у 80 (34,9%) пациентов. Данные

приводятся в таблице 4.4.



Таблица 4.4.
Частота выявления синдрома укороченного PQ

Сердечный
диспластический
синдром

Число
пациентов с 
укороч. PQ

В том числе 
случаев 
с СРРЖ

В том числе 
случаев с WPW

Аномальные
хорды левого 39 13 12
желудочка (35,8%) (11,9%) (11,0%)

Аномальные 18 8 6
хорды + ПМК (32,1%) (14,2%) (10,7%)

ПМК 23 9 5
(35,9%) (14,0%) (7,8%)

Всего в группах 80 30 23
(34,9%) (13,0%) (10,0%)

Собственно синдром укороченного  PQ (менее 0,12 сек), с 

узкими нормальной формы комплексами QRS (без дельта

волны) мы наблюдали у 27 (11,7%) пациентов, среди этой

группы пароксизмальные нарушения ритма зарегистрированы 

у 3 (21,4 %) обследованных.

Синдром ранней реполяризации желудочков 

(СРРЖ), выявлен у 30 (13 ,0%) пациентов: 1 тип СРРЖ,

признаки синдрома в правых грудных отведениях ( V l -З) у - 1 2  

(40%); 2 тип СРРЖ - признаки синдрома в левых грудных 

отведениях (V4-6) у -  4 (13,3%); 3 тип СРРЖ- отсутствие



преобладания признаков синдрома в каких либо грудных 

отведениях -  у 14 (46,7%) обследованных. Среди пациентов с 

СРРЖ у 1 1 (36,6%) зарегистрированы суправентрикулярные 

экстрасистолы, у 1 (3,3%) пароксизмы мерцания предсердий.

Синдром WPW выявлен у 23 (10,0%)

обследованных.  В этой группе пациентов 4 (17,4%) имели ранее 

зарегистрированные приступы наджелудочковой тахикардии,  

купировашиеся только медикаментозно,  у 9 (39,1%)

пароксизмальная тахикардия была выявлена при 

дополнительном обследовании, но все они отмечали в анамнезе 

приступы сердцебиений, бессимптомное течение синдрома WPW 

имели 10 (43.4%) пациентов.

Интересным на наш взгляд является тот факт,  что 

существенной разницы по распределению случаев синдрома 

укороченного  PQ, ранней реполяризации желудочков или 

сочетаний синдрома WPW и CLC по данным ЭКГ для подгрупп 

нами не выявлены.

Удлинение интервала QT (более 0,44с )

зарегистрированно у 32 (13,9%) обследованных ( у 11 пациентов 

на фоне брадикардии),  у 12 из них этот феномен имел 

латентный характер ( регистрировался периодически ), по 

группам : у 14 (12,8%) пациентов группы А, у 9 (16%)пациентов 

из группы Б и у 9 (14%) из группы С. Из этой группы 

пациентов 7 отмечали в анамнезе приступы головокружений на 

фоне стрессовых ситуаций , а 18 сердцебиение.

Пароксизмальных нарушений ритма по данным ЭКГ среди 

пациентов этой группы мы не зарегистрировали.



Признаки нарушений процесса реполяризации 

(косонисходящая депрессия ST, отрицательные зубцы Т) 

выявлены у 22 (9,6%) пациентов, высокие зубцы Т (более 10мм 

в грудных отведениях)  у 7 (3,0%), а уплощенные или слабо 

инвертированные зубцы Т у 18 (7,8%) обследованных.

4.3 Электроф изиологическое исследование пациентов  

с сочетанием синдрома дисплазии соединительной ткани  

сердца и аномалиями желчного пузыря.

Для 28 пациентов, имеющих ЭКГ признаки нарушений 

сердечного ритма и проводимости .Сердечные дисритмии 

удалось верифицировать  программированной чреспищеводной 

электрокардиостимуляцией (ЧПЭКС) по стандартной методике 

с использованием медикаментозной денервации сердца по А. 

Jose.

Результаты исследования состояния пейсмекерной и 

проводящей системы сердца представлены в таблице 4.5

Как видно из приведенных данных значения средних 

групповых показателей не выходили за пределы колебаний 

референтных величин, хотя максимальные величины превышали 

нормативные показатели. Так у 17,8% пациентов (5 человек) 

среди обследованных больных значения КВВФСУ превышали 

референтную величину (нормативное общепринятое значение 

составляет 525 мС), что расценивалось как состояние угнетения 

деятельности СУ.



Таблица 4.5.
Электрофизиологические параметры сердца наблюдаемых больных

ПОКАЗАТЕЛИ Исходное
состояние

Медикаментозная 
денервация сердца

ВВФСУ , мС

max 1880 2520

min 885 680
М 1193,2 997,65
m 55,17 99,32

КВВФСУ,мС

max 1080 1580
min 165 140
M 423,28 334,71
m 42,54 80,39

ВСАП, мС

max 220 540
min 80 80
M 147,10 158,18
m 9,37 30,82

точка Венкебаха 
имп\мин

max 200 210
min 100 140
M 164,0 171,60
m 5,16 5,12

ЭРП, мС

max 540 360
min 230 230
M 328,0 287,37
m 14,63 8,12

Для одного из них этот параметр оставался выше нормы и

после проведения острой медикаментозной денервации сердца, 

что позволило заподозрить у него органическое  поражение 

синусного узла - синдром слабости синусного узла. У других 

же пациентов после проведения медикаментозной пробы 

величина КВВФСУ нормализовалась и их состояние было 

расценено как состояние с вегетативной парасимпатической 

депрессией синусного узла.

При исследовании функции атриовентрикулярного 

соединения у одного больного было зарегистрировано высокое



значение ЭРП АВ соединения - 540 мС (при норме не более 500 

мС); у этого же пациента и еще одного отмечалось снижение 

значения точки Венкебаха - 120 и 110 имп\мин (при норме не 

менее 130 имп\мин).  Все эти характеристики вернулись в 

допустимые пределы колебаний на фоне проведенной полной 

блокады, что было расценено как снижение пропускной 

способности атриовентрикулярного соединения в результате 

парасимпатической депрессии АВ узла.

Спектр сердечных аритмий, инициированных во время 

проведения ЧПЭКС или зарегистрированных на ЭКГ очень 

широк: практически не было той дисритмии, которая бы не 

наблюдалась в обследуемой группе. Нужно подчеркнуть, что 

столь разнообразная электрическая нестабильность

рассматриваемых больных только в 17,8% случаев 

разыгрывалась на фоне дисрегуляции вегетативной нервной 

системы - парасимпатикотонии,  для остальных же пациентов 

электрофизиологические параметры не выходили за пределы 

колебаний референтных величин. Наиболее часто 

регистрировалось повышение эктопической активности: у 8

отмечалась предсердная экстрасистолия (28,6%), у 4 (14,3%)- 

желудочковая экстрасистолия (в одном случае - пары); кроме 

того, наблюдался 1 случай (3,6%) АВ узловой экстрасистолии. 

Десять пациентов (35,7%) имели сочетания различных видов 

экстрасистолической аритмии.

По данным ЧПЭКС у 4 обследованных (14,3%) была 

выявлена врожденная аномалия проводящей системы сердца в 

виде дополнительных проводящих путей типа Кента.  

Пароксизмальные тахикардии,  тахиаритмии и их сочетания во 

время исследования инициированы у 13 пациентов (46,4%), то



есть практически у половины. Так, пароксизмы ортодромной, 

реципрокной тахикардии были верифицированы у всех больных 

с врожденной аномалией развития проводящей системы сердца.

У трех из этих пациентов приступообразные нарушения 

сердечного ритма наблюдались со школьного возраста и только 

у одной пациентки с 25 лет. Один из этих больных имел, кроме 

того, врожденный порок сердца и во время проведения 

последующего эндокардиального электрофизиологического 

исследования в кардиохирургическом отделении ОКБ 1 у него 

наблюдалось сложное нарушение сердечного ритма -  

пароксизмы ортодромной тахикардии,  2 вида автидромной 

тахикардии и мерцательная аритмия. В дальнейшем больного 

было проведено успешное оперативное вмешательство -  

радиочастотная деструкция дополнительных проводящих путей. 

Еще у двух больных во время проведения ЧПЭКС 

верифицированы пароксизмы мерцания-трепетания предсердий 

(всего три случая -  10,7%). Достаточно часто среди

обследуемых больных (21,4% наблюдений - 6 пациентов)

регистрировались пароксизмы re-entry тахикардии АВ 

соединения. Еще у одной пациентки отмечались пароксизмы 

эктопической тахикардии АВ соединения (3,6%).

У одного больного наблюдалась синоатриальная 

блокада II ст. с выскальзывающими комплексами из АВ узла.  

Миграция источника ритма по предсердиям зарегистрирована у 

2 пациентов (7,1%), а также изоритмическая АВ диссоциация 

еще у двух больных.

Нужно сказать,  что только у одного больного 

сердечные дисритмии развивались на фоне коронарной болезни,  

а при проведении электрофизиологического  исследования



наблюдалась вегетативная депрессия синусного узла. Еще у 

одного пациента,  как уже отмечалось,  нарушения сердечного 

ритма и проводимости наблюдались на фоне врожденного 

порока сердца и дополнительных проводящих путей. Один 

пациент в группе в анамнезе перенес миокардит и у него по 

данным ЭФИ сердца можно было заподозрить органическое 

поражение синусного узла - СССУ. У остальных же больных в 

данной подгруппе (89,3%) аритмии не представлялось 

возможным связать с заболеваниями миокарда или коронарных 

сосудов.

По поводу патологии желудочно-кишечного  тракта 

находились на диспансерном учете у гастроэнтеролога  18 

человек (64,3%) из группы: хронического холецистита 11

(39,3%) человек, желчнокаменной болезни - 2 (7,1%) пациента,  

дискинезии желчевыводящих путей -  2 (7,1%) пациента. То есть 

заболевания билиарной системы имели 15 человек (53,6%), из 

них в сочетании с другой патологией желудочно-кишечного  

тракта (гастрит, дуоденит, язвенная болезнь, панкреатит) - 5 

(17,8%). Еще пять человек страдали заболеваниями ЖКТ, не 

имея клинических проявлений патологии билиарной системы.

Из 13 пациентов группы, страдающих 

приступообразными аритмиями, 4 (30,7%) человека отмечали 

их учащение и утяжеление на фоне ухудшения состояния со 

стороны желудочно-кишечного тракта.  Еще три случая 

парасимпатической депрессии синусного узла,

верифицированных на ЭФИ, вероятнее всего, было связано с 

патологией данной сферы наблюдаемых больных.

Таким образом, только для пятой части наблюдаемых 

больных (17,8%), представлялось возможным увязать



имеющуюся электрическую нестабильность с коронарной 

болезнью, заболеваниями миокарда, его клапанного аппарата 

или вегетативным влиянием на фоне патологии ЖКТ. Остальные 

же наблюдения представлялось уместным рассматривать 

ассоциированными с кардиальным диспластическим синдромом, 

который сочетался у данных пациентов с аномалиями развития 

соединительной ткани желчного пузыря.

Дальнейший анализ полученных данных был проведен 

раздельно для двух подгрупп: первую составили больные в 

возрасте до 18 лет (14 человек) и вторую -  в возрасте от 20 до 

57 лет (14 пациентов).  При сравнительной оценке не 

обнаружено значимых различий между подгруппами в частоте 

выявления эктопических очагов (6 и 7 случаев соответственно),  

дополнительных проводящих путей (по 2 наблюдения 

соответственно) или синдрома дисфункции синусного узла (2 и 

3 наблюдения по подгруппам).  Но в старшей возрастной группе 

достоверно чаще (%2 = 9,9; Р < 0,01) отмечалась инициация 

пароксизмальных нарушений сердечного ритма.

Миокардит и врожденный порок сердца наблюдался в 

первой подгруппе, единственный случай ИБС -  во второй. Но 

патология ЖКТ (в том числе и билиарной системы) значимо 

реже отмечалась в младшей возрастной группе ( х 2 = 6,3; Р < 

0,012).  Возможно, с возрастом у данной категории больных 

реализуется предрасположенность как к развитию патологии 

желчного пузыря, так и электрической нестабильности 

миокарда.



Р Е З Ю М Е

У пациентов с аномалиями развития соединительной 

ткани желчного пузыря достоверно чаще, чем в общей 

популяции (х,2 = 198,9, Р < 0,0001) выявляется кардиальный 

диспластический синдром.

Пациенты с сочетанным диспластическим 

синдромом сердца и билиарной системы, вероятно, являются 

группой риска по развитию электрической нестабильности 

миокарда.

У 80% данных больных сердечные дисригмии 

представляются ассоциированными с сердечным

диспластическим синдромом. Непосредственное влияние 

патологии билиарной системы, при этом реализуется,  возможно, 

через вегетативную нервную систему



ГЛАВА 5

РЕЗУЛЬТАТЫ ИССЛЕДОВАНИЯ КЛИНИКО

ФЕНОТИПИЧЕСКИХ ПРИЗНАКОВ НДСТ У 

ПАЦИЕНТОВ С ДСТС И АНОМАЛИЯМИ ЖЕЛЧНОГО

ПУЗЫРЯ.

Системное  поражение СТ, составляющую строму всех 

органов, лежит в основе как внешних фенотипических 

признаков, так и поражений внутренних органов. Вопросам 

оценки клинических проявлений внешних признаков СДСТ 

посвящено немало работ ( Сумароков А.В., 1989,Степура О.Б., 

Пак Л.С., Остроумова О.Д. 1997,), но исследование взаимосвязи 

фенотипических проявлений слабости СТ на уровне всего 

организма и изолированных синдромов представлено лишь 

отдельными публикациями (Домницкая Т.М.1990,

1997,Золотарева-Андреева  В .А .1995). Доказанным научным 

фактом, по-видимому,  можно считать сопряженность

сердечного диспластического  синдрома и внешних признаков- 

фенов слабости СТ. В нашей работе мы попытались провести 

анализ малых фенотипических аномалий и их взаимосвязь с 

проявлениями дисплазии СТ сердца и билиарной системы у 

наблюдаемых больных. (229 человек).  Оценка проводилась в 

соответствии с фенотипической картой M.J.Glesby. Основной 

целью клинико-фенотипического  обследования было 

определение наличия синдрома недифференцированной 

дисплазии соединительной ткани у пациентов исследуемой 

группы, частоты выявляемости фенотипических признаков и 

корреляционные закономерности между ними. Так как



достоверность  более частого появления различных вариантов 

слабости соединительной ткани сердца у пациентов с

аномалиями развития желчного пузыря была показана (см. гл. 

4), возник вопрос о взаимозависимостях между 

диспластическими проявлениями билиарной системы и

фенотипическими признаками слабости соединительной ткани 

организма.

5.1. А н ал и з  ф ен о т и п и ч е ск и х  п р о я в л ен и й  у

н а б л ю д а е м ы х  п а ц и е н т о в  в з ави си м о ст и  от в а р и а н т о в  

со четан и й  син д р о м а  д и сп л ази и  соед и н ит ел ьн о й  т к а н и  

сердца и а н о м а л и й  ж елч н о го  п у зы р я

Под нашим наблюдением находилось 109 больных 

имеющих сочетание аномальных хорд левого желудочка и 

аномалий желчного пузыря (мужчин - 42, женщин - 67), в 

возрасте от 1 5 до 60 лет .

При объективном обследовании пациентов этой 

группы получены следующие данные по оценке фенотипических 

признаков слабости соединительной ткани таблица 5.1.



Таблица 5.1
Признаки дисплазии соединительной ткани в подгруппе  

больных имеющих сочетание аномальных хорд левого

желудочка и аномалий желчного пузыря (группа А).
П р и зн ак и
сл а б о с т и
с о е д и н и т е л ь н о й
ткани

Всего в 
подгруппе

Перегородки 
Желчного пузыря

Перетяжки
Желчного

пузыря

Перегибы
Желчного

пузыря

Сочетанные
аномалии
желчного

пузыря

Число пациентов 109 76 8 8 17
Астенический тип 
конституции

33 21 3 1 8
Деформация  
грудной клетки

13 8 2 0 3
Г ипермобилы ю сть  
суставов

12 6 2 1 4
Повышенная
растяжимость
кожи,стрии

24 18 4 0 2

Миопия 46 29 4 2 11
Варикозное 
расш ирение вен

16 11 2 0 6
Вентральные
грыжи

4 2 1 0 1
С глаженность  
грудного кифоза

17 13 2 1 2

Сколиоз 47 32 4 2 9
П лоскостопие 33 26 2 1 4
Число признаков  
слабосги  
соединительной  

1 ткани в подгруппе

245 166 26 8 50

.

Кроме того, проводился расчет вероятности появления 

того или иного признака слабости соединительной ткани, 

как отношение числа фенотипических признаков к количеству 

пациентов в подгруппах. Таким образом, для пациентов с 

перегородками желчного пузыря эта вероятность составила 2,2; 

с перетяжками- 3,2; переги бам и -1,0; сочетанными аномалиями- 

2,9. В целом по группе значение вероятности было 2,2.

В данной группе чаще всего встречались следующие 

фенотипические признаки слабости соединительной ткани: 

сколиоз у- 47 (43,1%), миопия у -  46 (42,2%), астенический тип 

конституции и плоскостопие у 33 (30,2%) обследованных.



При объективном обследовании 56 пациентов 

группы В имеющих сочетание ПМК и АХЖ с аномалиями 

желчного пузыря, получены следующие данные по оценке 

слабости соединительной ткани.

Таблица 5.2.
Признаки дисплазии соединительной ткани у пациентов, имеющих 

сочетание пролапса митрального клапана и аномальных хорд левого 

желудочка с аномалиями желчного пузыря ( группа Б ).

Признаки слабости
соединительной
ткани

Всего 
В подгруппе

Перегородки
Желчного

пузыря

Перетяжки
Желчного

пузыря

Перегибы
Желчного

пузыря

Сочетанные 
аномалии 

желчного пузыря

Число пациентов в 
подгруппе

56 19 и 4 32
А стенический тип 
конституции

18 8 4 1 5
Деформация грудной  
клетки

8 4 2 1 1
Арахнодактилия
Гипермобильность
суставов

4 1 2 0 1

Повышенная 
растяжимость кожи, 
стрии

11 5 3 0 3

Миопия 20 6 4 1 9
Варикозное 
расш ирение вен

12 4 4 1 3
Вентральные грыжи 4 0 2 0 2
С глаженность  
грудного кифоза

10 1 2 0 7
Сколиоз 24 11 5 1 7
П лоскостопие 14 5 1 1 7
Число признаков  
дисплазии
соединительной ткани

125 45 29 6 45

Расчет вероятности появления фенотипических

признаков слабости соединительной ткани в группе Б 

показал, что наибольшей эта вероятность была для пациентов, 

имеющих перетяжки желчного пузыря и составила 2,6; у 

пациентов с перегородками -  2,3 и значительно меньше у 

пациентов с перегибами (1,5) и сочетанными аномалиями 

желчного пузыря (1,4).



В данной подгруппе из «малых аномалий» 

соединительной ткани чаще всего встречались: сколиоз у — 24 

(42,8%), миопия у -  20 (35,7%), астенический тип конституции у 

-  18 (32,1%) обследованных.

При объективном обследовании среди пациентов с 

сочетанием ПМК и аномалиями желчного пузыря (группа С), 

получены следующие данные по оценке слабости 

соединительной ткани.

Таблица 5.3
Признаки дисплазии соединительной ткани в подгруппе  

больных имеющих сочетание пролапса митрального клапана  

с аномалиями желчного пузыря ( группа С ).

Признаки слабости
соединительной
ткани

Всего 
В подгруппе

Перегородки
Желчного

пузыря

Перетяжки
Желчного

пузыря

Перегибы
Желчного

пузыря

Сочетанные 
аномалии 

желчного пузыря

Число пациентов в 
подгруппе

64 32 3 6 23
Астенический тип 
конституции

25 10 2 1 12
Деформация грудной  
клетки

6 4 0 0 2
Арахнодактилия  
Г ипермобильность  
суставов

10 3 0 1 6

Повышенная  
растяжимость кожи, 
стрии

5 1 1 0 3

Миопия 16 9 1 0 6
Варикозное 
расш ирение вен

14 5 0 2 7
Вентральные грыжи 7 4 1 0 2
Сглаженность  
грудного кифоза

9 3 3 2 1
Сколиоз 28 14 0 3 11
Плоскостопие 30 10 1 10 9
Число признаков  
дисплазии
соединительной ткани

150 63 9 19 59

Расчет вероятности появления фенотипических 

признаков



слабости соединительной ткани в группе Б показал, что

наибольшей эта вероятность была для пациентов, 
имеющих

перегибы и составила 3.1 перетяжки желчного пузыря
- 3.0

у пациентов с перегородками — 2,0, с сочетанными 
аномалиями 

желчного пузыря 2.6.

В данной подгруппе из «малых аномалий» 

соединительной

ткани чаще всего встречались: плоскостопие у -  30 

(46,8%), сколиоз у -  28 (43,7%), астенический тип конституции 

у -  25 (39,0%) обследованных.

Таким образом, результаты анализа показывают, 

что вероятность появления фенотипических признаков 

слабости CT в группах практически одинакова (2,2 и 2,3), 

то есть не зависит от вида сердечной дисплазии. Это 

позволило нам провести сравнение в зависимости от вида 

аномалии развития желчного пузыря. Максимальной эта 

вероятность оказалась у пациентов, имеющих перетяжки 

(3,2) и перегибы желчного пузыря (3,1), а наименьшей у 

пациентов с сочетанными аномалиями желчного пузыря.

5.2. А н ал и з  в е р о я т н о с т и  п р о я в л е н и я  о т д е л ь н ы х  

ф е н о т и п и ч е с к и х  п р и з н а к о в  у н аб л ю д а е м ы х  п а ц и ен т о в .  

На данном этапе исследования мы попытались 

провести оценку частоты и вероятности появления каждого 

отдельного признака слабости СТ. Результаты анализа 

приведены в таблицах 5.4- 5.7. В этих таблицах жирным



шрифтом отмечены максимальные значения вероятности 

внутри отдельных групп пациентов

Как показывают полученные данные, независимо от вида 

аномалий желчного пузыря или варианта синдрома дисплазии 

соединительной ткани сердца наибольшую вероятность 

регистрации имеют следующие фенотипические признаки: 

астенический тип конституции,  миопия, сколиоз. Достаточно 

часто регистрировались такие признаки как плоскостопие и 

сглаженность  грудного кифоза.

Так как данный этап исследования не позволил нам 

выделить определенные связи между проявлениями дисплазии 

со стороны сердца и желчного пузыря и фенотипическими 

признаками, появилась необходимость  более целенаправленного 

исследования возможных сопряженных связей между 

рассматриваемыми признаками.

5.3. Результаты исследования корреляционных  

зависимостей между признаками слабости

соединительной ткани.

Для решения поставленной задачи была составлена общая 

матрица, включающая все признаки, как фенотипические, так и 

вариантов аномалий развития желчного пузыря для всех 

наблюдаемых больных и проведен расчет попарных корреляций 

между всеми показателями данной матрицы. Результаты анализа 

приведены в таблицах 5.4-5.7.  (приложения),  где в каждой 

клетке даны коэффициент корреляции и ниже уровень его 

значимости. Статистически достоверные значения выделены 

жирным шрифтом, значения с уровнем значимости Р = 0,06- 0,09 

-курсивом .  Значащие цифры до запятой, кроме единицы



опущены. Части таблицы, разделенные диагональю 
тождественны между собой.

Как видим из представленных данных, выявлены 

достоверные обратные связи между различными видами 

аномалий развития соединительной ткани желчного пузыря 

(перегибами, перегородками, перетяжками и их сочетанием).  То 

есть появление какого-то вида аномалии или их сочетания 

достоверно уменьшает вероятность появления другого.

Определялись значимые прямые зависимости 

между отдельными признаками: так при обнаружении

сочетанных аномалий развития соединительной ткани 

билиарной системы скорее всего можно ожидать наличие 

арахнодактилии (Р = 0,0145; К = 0,1618).

Развитие перетяжек с большой долей вероятности, 

видимо, предполагает появление повышенной растяжимости 

кожи и стрий (Р = 0,0542; К = 0,1277) или вентральных грыж 

(К = 0,2129, Р = 0,0012),  а наличие перегибов достаточно 

вероятно сопряжено с арахнодактилией (К = 0,1289; Р =

0,0519). Достаточно высока (более 80%) вероятность появления 

перегородок желчного пузыря и сколиоза (К = 0,1219, Р = 

0,0661); сочетанных аномалий желчного пузыря и астенического 

типа конституции (К = 0,091; Р = 0,1727) Обратные

зависимости между рассматриваемыми признаками нас 

интересовали в меньшей степени, хотя, как видно из данных 

таблицы, они также имелись. Анализ зависимостей между 

признаками-фенами мы также не проводили.

При анализе сопряженности признаков для 

отдельных групп пациентолв (соответствующие таблицы



приведены в приложении) получены следующие 
закономерности.

В группе пациентов с ПМК выявлена достоверная 

сильная прямая зависимость между наличием перетяжек и 

сглаженностью грудного кифоза (К = 0,5477, Р < 0,0001).

Вероятности более 80% отмечены для взаимосвязи между 

перетяжками и повышенной растяжимостью кожи, стриями (К = 

0,2101, Р = 0,0984); сочетанными аномалиями желчного пузыря 

и астеническим типом конституции (К = 0,2225, Р = 0,0796), 

арахнодактилией (К = 0,2285, Р = 0,0716) или варикозом (К = 

0,1691, Р = 0,1853). У этих пациентов высока вероятность 

(более 80%) сочетания перегибов и сглаженности грудного 

кифоза (К = 0,1766, Р = 0,1662). Интересным на наш взгляд был 

тот факт,  что у пациентов с пролапсом митрального клапана не 

выявлено достоверных или хотя бы существенных связей между 

перегородками желчного пузыря и признаками-фенами слабости 

соединительной ткани.

В группе пациентов с АХЛЖ отмечены значимые 

прямые связи между перетяжками желчного пузыря и 

вентральными грыжами (К =0,3193, Р = 0,0007);  между

перегибами и арахнодактилией (К = 0,1837, Р = 0,0558); между 

сочетанными аномалиями желчного пузыря и арахнодактилией 

(К = 0,2724, Р = 0,0042). В этой же группе выявлены весьма 

существенные связи (вероятность  более 80%) между наличием 

перегородок и сглаженностью грудного кифоза (К = 0,1394, Р = 

0,1481); сочетанными аномалиями желчного пузыря и 

астеническим типом конституции (К = 0,1372, Р = 0,1550),  

деформацией грудной клетки (К = 0,1413, Р = 0,1428).



У пациентов, имеющих сочетание ПМК и АХЛЖ 

зарегистрированы  следую щ ие закономерности. Статистически 

значимые прямые связи выявлены между перегородками и 

сколиозом (К = 0,2940, Р = 0,0279); сочетанными аномалиями 

ж елчного пузыря и сглаж енностью  грудного кифоза (К = 0,3265, 

Р = 0 ,0141). С ущ ественные связи отмечались между

перетяж ками ж елчного пузыря и арахнодактилией (К = 0,2328, Р 

= 0 ,0843), варикозом (К = 0,1854, Р = 0,1714), вентральными 

грыжами (К = 0,2328, Р = 0,0843); между сочетанными

аномалиями ж елчного пузыря и арахнодактилией (К = 0,2285, Р 

= 0 ,0716), астеническим  типом конституции (К = 0,2225, Р = 

0,0796), варикозом (К = 0,1691, Р = 0,1853). Нужно сказать, что 

это была единственная группа, где выявлены прямые значимые 

связи между перегородкам и желчного пузыря и 

ф енотипическим и признаками слабости соединительной ткани.

Заманчивым было бы предполож ение, что перетяжки 

ж елчного пузыря могут служ ить маркерами для пролапса 

м итрального клапана, а перегородки для сочетания ПМК и 

АХЛЖ, но на данном этапе исследований, по-видимому, 

недостаточно обосновано.

И нтересным на наш взгляд было то, что во всех 

группах регистрировалась сущ ественная сопряж енная связь 

между сочетанны ми аномалиями желчного пузыря и 

астеническим  типом конституции.

Обращ ал на себя внимание тот факт, что абсолю тные 

значения коэф фициентов корреляции, как правило, при этом не 

превыш али величины 0,4, то есть если эти сопряж енны е связи и 

были значимы , но связь эта была слабой и каждый из этих



признаков в отдельности нес свою долю информации о 

состоянии соединительной ткани организма.

Поэтому на следующ ем этапе анализа проводилось 

исследование канонических корреляций между совокупностью  

признаков слабости соединительной ткани на уровне организма 

и проявлениям и дисплазии соединительной ткани ж елчного 

пузыря для всей группы наблю даемых больных и отдельно по 

группам (А, В и С)

Результаты  расчетов приведены в таблицах: 5.8 -5.9.

Из данных таблицы следует, что между первой 

группой переменны х, характеризую щ их слабость

соединительной ткани организм а, и второй группой 

перем енны х, характеризую щ их аномалии развития билиарной 

системы в целом по всей группе наблю даемых больных имеется 

прямая корреляционная связь (К = 0,3079). Эта связь значима 

(уровень значимости по критерию  Бартлета Р = 0,0558). 

С татистически достоверной эта связь была также в группе 

больных с аномальными хордами левого ж елудочка (К = 0,4808; 

Р = 0 ,505) М енее значимой (с вероятностью  88%), но более 

сильной эта связь была в группе пациентов с ПМК +АХЛЖ  (К = 

0,6863; Р = 0,1209). Н аименее значимой (вероятность 79% ), хотя 

и достаточно сильной эта связь была для пациентов с ПМК (К = 

0,5660; Р = 0,2111).

По результатам  данного анализа, видимо, можно 

вы сказать предполож ение о том, что наиболее достоверная 

сопряж енность между аном алиями развития ж елчного пузыря и 

кардиальным диспластическим  синдромом наблю дается у 

больных с аномальны ми хордами левого ж елудочка.



Таблица 5.8.
Канонические корреляции

N Канонические корреляции Критерий хи-квадрат Уровень

значимости

В целом по всей группе наблюдаемых больных

1 0,3079 55,161 0,0558

2. 0,2944 33,302 0,1873

3. 0,2068 13,402 0,6432

Для пациентов с ПМК

1. 0,5660 46,880 0,2111

2. 0,4305 25,445 0,5495

3. 0,3855 14,445 0,5936

Для пациентов с АХЛЖ

1. 0,4808 55,703 0,505

2. 0,3940 29,278 0,3476

3. 0,2905 12,324 0,7214

Для пациентов с ПМК + АХЛЖ

1. 0,6863 50,636 0,1209

2. 0,4729 20,392 0,8139

3 0,4018 8,365 0,9372



Коэффициенты корреляции по группам больных
Таблица 5.9.

Коэффициенты корреляции для первой обобщающей канонической 
переменной 1-ой группы признаков

Вся группа ПМК АХЛЖ ПМК+АХЛЖ
Астен. тип конст.

Деформ, гр клетки 

Гипермоб. суставов, арахн. 

Повышенная раст. кожи 

Миопия 

Варикоз

Вентральные грыжи

0,03767 -0,19219 0,39728

0,10570 0,34484 0,19962

0,07037 -0,14634 0,06798

-0,52609 0,34978 -0,18079 

0,17638 0,07079 0,23959 

0,12273 0,15820 0,25113

-0,73761 0,06182 -0,59118

Сглаженность грудного кифоза-0,08361 -0,68177 0,47490 

Сколиоз -0,01022 0,35882 0,16380

Плоскостопие 0,42458 -0,43450 0,23648

-0,25990

-0,30752

-0,41561

0,00920

0,32476

-0,27513

0,40234

0,58167

-0,27645

-0,03267

Коэффициенты корреляции для первой обобщающей канонической 
переменной 2-ой группы признаков

Вся группа

Перегородки 

Перетяжки 

Перегибы 

Сочетания аномалий

ПМК АХЛЖ ПМК+АХЛЖ 

0,74492 -0,66351 0,87751 -259048

-0,55646 -1,15203 -0,54512 -217372

0,49345 -0,74424 0,28452 -140907

0,64999 -0,51418 0,71362 -267208

К анонические коэффициенты  корреляции 2-ой и 3-ей 

обобщ аю щ ей канонической переменной оказались незначимы 

для всех групп больны х, поэтому в таблице 5.8 приведены 

коэффициенты  только с 1-ой обобщ аю щ ей переменной.

Судя по коэф фициентам  для первой канонической 

переменной 1-ой группы признаков в целом по всей группе 

наблю даемых больных, наибольш ее влияние на нее имели



следую щ ие ф енотипические проявления слабости 

соединительной ткани: наличие вентральных грыж (К =

0,73761), повыш енная растяж им ость кожи, стрии (К = 0,52609), 

плоскостопие (К = 0,42458). Н аименьш ее влияние имели 

сколиоз (К — 0,01022) и астенический тип конституции (К = 

0 ,03767). Из второй группы признаков наибольш ее влияние на 

первую каноническую  переменную  имели следующ ие аномалии 

развития ж елчного пузыря: наличие перегородок (К = 0,74492) 

и сочетанны х аномалий ж елчного пузыря (К = 0,64999).

П олученны е данные лишь отчасти совпадали с результатами 

оценки парных корреляций по всей группе больных

(достоверны е парные корреляции были получены между

наличием перетяж ек и повыш енной растяж имостью  кожи, 

стриями; между арахнодактилией и перегибами или

сочетанны ми аномалиями ж елчного пузыря).

Таким образом , если наиболее вероятными признаками со 

стороны внеш них проявлений слабости СТ были астенический 

тип конституции, миопия, сколиоз, достаточно вероятными- 

плоскостопие и сглаж енность грудного кифоза ( см. раздел 

5.2.), то достоверно сопряж енны ми признаками дисплазии 

сердца и ж елчного пузыря были наличие вентральны х грыж, 

повыш енная растяж им ость кожи, стрии и плоскостопие. 

Такой достаточно частый признак как сколиоз оказался

наименее сопряж енны м . То есть наиболее часто

встречаю щ иеся ф енотипические признаки не всегда являю тся и 

наиболее сопряж енными с изолированны ми синдромами 

проявлениями слабости СТ (кардиальны м и билиарным ).

Среди вариантов аномалий развития соединительной 

ткани ж елчного пузыря наиболее часто встречаю щ имися были



перегородки и сочетанны е аномалии развития, и они же явились 

и наиболее сопряж енны ми с внешними фенотипическими 

признаками общей слабости СТ.

А нализ канонических коэффициентов корреляции по 

отдельным группам выявил следую щ ее.

В группе пациентов с ПМК судя по коэффициентам для 

первой канонической переменной 1-ой группы признаков, 

наибольш ее влияние на нее имели следующ ие признаки-фены: 

сглаж енность грудного кифоза (К = 0,68177), плоскостопие (К = 

0,43450) и сколиоз (К = 0 ,35882). Из второй группы признаков у 

этих пациентов наибольш ее влияние имели перетяжки (К = 

1,15203). Заслуж ивал внимания тот факт, что в этой группе 

отм ечались достоверны е парные корреляции между наличием 

перетяж ек и сглаж енностью  грудного кифоза. То есть еще раз 

подтверж далось предполож ение о том, что перетяжки являются 

маркерами пролапса м итрального клапана.

У пациентов, имеющих аномальные хорды левого 

ж елудочка наибольш ую  сопряж енность с аномалиями развития 

желчного пузыря имели следую щ ие фенотипические 

проявления: наличие вентральны х грыж (К = 0 ,59118),

сглаж енность грудного кифоза (К = 0,47490) и астенический тип 

конституции (К = 0,39728). Из второй группы признаков

наибольш ее влияние имели перегородки (К = 0,87751) и

сочетанны е аномалии ж елчного пузыря (К = 0,71362).

В группе пациентов с сочетанием  ПМК и АХЛЖ из 

внеш них проявлений слабости СТ наибольш ее значение имели 

сглаж енность грудного кифоза (К = 0 ,58167), арахнодактилия (К 

= 0 ,41561) и наличие вентральны х грыж (К = 0 ,40234). Из 

аномалий ж елчного пузыря наиболее сопряж енными в этой



группе оказались перегородки (К — 259048) и сочетание 

аномалий ж елчного пузыря (К = 267208). Весьма вероятно, что 

наличие перегородок является маркером для обнаружения ПМК 
+ АХЛЖ.

Такое несовпадение по группам наиболее сопряж енных 

признаков, возмож но, свидетельствует о неоднородности общей 

наблю даемой группы пациентов по структурным элементам СТ.

5.4. С очетание синдрома дисплазии соединительной  

ткани сердца с аномалиями желчного пузыря у 

родственн иков.

Среди обследованны х нами пациентов 7 отметили 

проявления «слабости» дисплазии соединительной ткани 

среди членов своих семей. Нами обследованы  20 родственников 

пациентов первой степени родства, у 13 из них

выявлены различны е признаки врожденной слабости

соединительной ткани, аналогичны е тем, которые обнаружены у 

наших больных (синдром дисплазии соединительной ткани 

сердца, аном алии ж елчного пузыря,

астеническая конституция, сколиоз, миопия, плоскостопие 

и др.).
В 5 семьях отм ечена наследственная передача синдрома 

дисплазии соединительной ткани сердца от родителей 

(аном альны е хорды), причем в 4 семьях проявление синдром а 

выявлены у нескольких детей ( мать и две дочери; отец, сын и 

дочь; бабуш ка, мать и две дочери). В 2-х семьях одинаковы е 

проявления слабости соединительной ткани мы обнаруж или 

только у детей ( брат и сестра; два брата).



О сновная тенденция выражается в выявлении 

патологических признаков дисплазии соединительной ткани у 

одного или нескольких членов семьи в каждом поколении 

изученной родословной. Данная картина семейного

распространения м орф ологического признака соответствует 

представлениям  о наследственной передаче признака аутосомно- 

доминантны м способом. Из-за небольш ого количества 

наблю даемых семей, провести генетико-м атем атический анализ 
не представляется возможным.

И нтересен случай проявления «слабости» соединительной 

ткани в трех поколениях одной семьи:

П робанд Р.И. девуш ка 16 лет- пролапс митрального 

клапана ( позднесистолический, без регургитации), перегиб 

ж елчного пузыря (S -образны й), астенический тип конституции, 

миопия, сколиоз. В анамнезе: холецистит, пневмония, синдром 

вегетососудистой  дистонии.

С естра Р.А. 14 лет - аномальная хорда левого 

ж елудочка (диагональная), сочетанная аномалия ж елчного 

пузыря (перегиб шейки и перегородка тела), астенический тип 

конституции, крыловидные лопатки, гиперм обильность 

суставов, миопия. В анамнезе: дискинезия ж елчного пузыря, 

гастрит, синдром вегето-сосудистой  дистонии.

М ать 37 лет - пролапс митрального клапана, 

(голосистолический, с умеренной регургитацией),аном альная 

хорды левого ж елудочка (диагональная) перегиб ж елчного 

пузыря (S -образны й), астенический тип конституции, сколиоз, 

гиперм обильность суставов, миопия, плоскостопие. В анамнезе: 

гастродуоденит, экстрасистолическая аритмия, калькулезны й 

холецистит.



Бабуш ка 58 лет- пролапс митрального клапана 

(голосистолический, без регургитации), перегородка желчного 

пузыря (в области тела), астенический тип конституции, 

сколиоз, I иперм обильность суставов, плоскостопие. В анамнезе: 

гипертоническая болезнь, ИБС, холецистит.

РЕ ЗЮ М Е

У пациентов с сочетанны м диспластическим синдромом 

сердца и билиарной системы выявлены достоверны е 

сопряж енны е связи между аномалиями развития

соединительной ткани ж елчного пузыря и фенотипическими 

признакам и слабости соединительной ткани. Наиболее часто 

встречаю щ имися и сопряженными с признаками-фенами 

дисплазии СТ являю тся перегородки и сочетанные аномалии 

ж елчного пузыря.

П роявления синдрома дисплазии соединительной ткани 

сердца, вероятно, неоднородны по структурным элементам. Так, 

развитие пролапса митрального клапана, скорее всего, 

сопряж ено с наличием перетяж ек и, менее всего, с 

перегородкам и ж елчного пузыря. Сочетанный сердечный 

диспластический синдром достоверно предполагает развитие 

перегородок ж елчного пузыря, а сочетанны е аномалии ж елчного 

пузыря сопряж ены с наличием аномальных хорд левого 

ж елудочка.

П олученны е данные о сочетании синдрома дисплазии 

соединительной ткани сердца с аномалиями ж елчного 

пузыря и другими признаками «слабости» соединительной ткани 

подтверж даю т предполож ение о том, что эти признаки 

ф ункциональной недостаточности соединительной ткани у 

больных могут носить врож денны й характер. Синдром



дисплазии соединительной ткани сердца в 53,8% сочетался с 
аномалиями ж елчного пузыря.

Тогда как с другими фенотипическими маркерами 

«слабости» соединительной ткани в 43,2% со сколиозом, 35,8% 

с миопией, 33,1%  с астенической конституцией и др.

Случаи сем ейного выявления синдрома дисплазии 

соединительной ткани сердца, аномалий желчного пузыря и 

других сим птом ов «слабости» соединительной ткани у 

родственников, позволяю т предполож ить врожденный,

генетически обусловленны й характер этого заболевания 

недиф ф еренцированной наследственной патологии

соединительной ткани.

Таким образом, аномалии желчного пузыря

м ож норассм атривать как проявления синдрома «слабости» 

соединительной ткани наряду с другими фенотипическими 

признакам и, а наличие у больного комплекса фенотипических 

признаков в сочетании с аномалиями желчного пузыря дает 

возмож ность заподозрить синдром дисплазии соединительной 

ткани сердца на стадии скринингового



ЗА К Л Ю Ч Е Н И Е

Д исплазия соединительной ткани представляет собой 

наруш ение развития соединительной ткани в эмбриональном и 

постнатальном периодах вследствие генетически измененного 

ф ибриллогенеза, приводящ ее к расстройству гомеостаза на 

тканевом , органном и организменном уровнях в виде различных 

морф оф ункциональны х нарушений висцеральных и

локом оторны х органов с проградиентным течением

Синдром дисплазии соединительной ткани объединяет 

больш ую  разнородную  группу патологических состояний 

соединительнотканны х компонентов сердечно-сосудистой, 

ды хательной, пищ еварительной, мочевы водящ ей, опорно

двигательной систем. М орфологические изменения в тканях и 

органах неспецифичны  и проявляю тся сходно при различных 

дисплазиях. В ы раж енность и локализация фенотипических и 

органных проявлений зависит от индивидуальны х вариаций 

генетических дефектов, что и определяет специфический 

фенотип и набор висцеральны х проявлений у каждого пациента 

с НДСТ.

О тсутствие систем атизированны х сведений о патологии 

внутренних органов, механизмах сим птом ообразования, течения 

и исхода НДСТ вы зы вает у практического врача 

трудноразреш им ы е диагностические проблемы.

В ы сокая социальная и м едицинская значимость НДСТ 

определяется ограничением  проф ессионального выбора, 

непригодностью  к военной служ бе, ранней инвалидизацией, 

иногда и внезапной смертью больны х в молодом возрасте.



Ц ель  д ан н ой  раб оты  - изучить клинические проявления, 

ф ункциональное состояние сердечно-сосудистой системы у 

пациентов с сочетанием диспластического синдрома сердца и 

аномалиями развития соединительной ткани желчного пузыря, 

разработать подходы к диспансерному наблюдению данной 
категории больны х.

У льтразвуковое скрининговое обследование билиарной 

системы было проведено у 1748 пациентов. По результатам 

исследования у 426 из них ( в возрасте от 15 до 65 лет) были 

выявлены различного характера изменения в строении ж елчного 

пузыря (аном алии). Среди этих пациентов в дальнейш ем было 

вы делено 229 (53,8% ) больных, из них 45,4%  были мужчины, у 

которых наблю далось сочетание аномалии желчного пузыря и 

сердечного диспластического синдрома.

По результатам  клинико- инструментального 

неинвазивного исследования 1748 пациентов, проведена 

оценка частоты  встречаемости различны х вариантов аномалий 

развития соединительной ткани желчного пузыря. У 24,4%  

обследованны х были выявлены АЖП, по данным П исарева А.Г. 

(1982) аном алии ж елчного пузыря встречаю тся у 26,1%  

здоровы х. Н аиболее частой аномалией развития соединительной 

ткани ж елчного пузыря по наши данным являю тся перегородки 

ЖП, следом  за ними следую т перегибы  тела и шейки ж елчного 

пузыря. У мужчин чаще встречаю тся перегородки и сочетание 

нескольких аномалий ж елчного пузыря, а у женщ ин наиболее 

вероятно развитие перегибов. Самый высокий риск развития 

заболеваний ж елчного пузыря нами выявлен у пациентов с 

перетяж ками (100%  обследованны х) что совпадает с данными 

Ф исенко Н.Г. с соавт. (1989), в их работе у больных с



клиническим и проявлениями заболеваний желчевыводящ ей 

системы в 52,7%  случаев выявлены перетяжки и перегибы 

ж елчного пузыря. Достаточно высока вероятность

возникновения патологии как на фоне перегородок (83,3% ), так 

и на фоне сочетанны х аномалий (83,5% ). Все 

вы ш еперечисленное указы вает на значительную  роль аномалий 

ж елчного пузыря в этиологии хронических воспалительных 

заболеваний ж елчного пузыря, наруш ений его моторики, застое 

желчи и образовании конкрементов. Сравнивая данные 

клинического обследования и ультразвуковой диагностики мы 

подтвердили приоритетность ультразвукового скрининга на 

доклиническом  этапе развития заболеваний желчного пузыря, и 

несомненно имеет значение для первичной профилактики и 

выборе тактики превентивного лечения.

Из группы пациентов (426 человек) с

диагностированны м и аномалиями желчного пузыря после 

проведения дополнительны х клинических и инструментальных 

исследований сформ ирована рабочая группа 229 пациентов с 

сочетанием  ДС ГС и АЖП.

И сследований, посвящ енны х изучению клинических 

проявлений сочетания дисплазии соединительной ткани 

сердца и ж елчного пузыря в доступной литературе нам не 

встретилось.

Нами установлено, что у пациентов с аномалиями развития 

ж елчного пузыря достоверно чащ е, чем в общей популяции (%2 = 

98,5; Р < 0,0001; х 2 “  21,7; Р < 0,001 соответственно) 

(К орж енков А.А. и др., 1991; С тепура О.Б. и др. , 1995)

вы является диспластический синдром сердца.



В результате изучения спектра сердечных дисритмий и 

состояния пейсмекерной проводящей системы сердца, анализа 

данных ЭКГ показано, что пациенты с сочетанным 

диспластическим  синдромом сердца и билиарной системы, 

вероятно, являю тся группой риска по развитию электрической 

нестабильности миокарда. Имеется ряд работ (Аникин В.В. 

1989, М окриевич Е .А ., Ю ренев А.П. с соавт. 1990, Фомина И. С 

со авт .,1990, К орж енков А.А. 1991, П еретолчина Т.Ф. 2000г.) 

посвящ енны х изучению  наруш ений сердечного ритма и 

проводим ости у пациентов с ДСТС где приводятся данные о 

развитии у пациентов с ПМК в 49% -89%  нарушений сердечного 

ритма и в 50% у лиц с АХЛЖ, что не противоречит 

полученны м нами результатам  (среди наблю даемых больных по 

данным ЭКГ и ЧПЭКС регистрировались наруш ения ритма в 

92,6%  случаев).

Пр иводимые в литературе данные о структуре аритмий у 

пациентов с ДСТС отличаю тся многообразием , что связано, 

вероятно с различны ми м етодологическим и подходами к 

ф орм ированию  групп исследуемы х пациентов и разными 

методами регистрации наруш ений сердечного ритма. По 

данным разны х авторов предсердная экстрасистолия 

вы является в 32% -90%  случаев (по нашим данным в 29,3% ), 

предсердная непароксизм альная тахикардия в 3% -32%  (у нас в 

4,8% ), пароксизм альная суправентрикулярная тахикардия в 

17%-42% случаев ( в 3,9% по нашим данны м), ж елудочковая 

экстрасистолия в 58% -89%  ( у нас в 7,8% ). В работах А нтонова

О.С. и К орж енкова А.А. указана высокая распространенность 

короткого интервала PQ и синдром а ранней реполяризации 

ж елудочков -  до 68% у лиц исследуем ой группы, в наш ей работе



укорочение PQ мы выявили у 34,9% обследованных ( частота 

распространенности  в группах одинакова), синдром ранней 

реполяризации ж елудочков зарегистрирован в 13%, а синдром 

WPW в 10% случаев. Мы обратили внимание что 30,7% 

больных из группы страдаю щ их приступообразными аритмиями 

отмечали их учащ ение и утяжеление на фоне обострений 

заболеваний билиарной системы. ЭФИ у лиц нашей 

исследуемой группы выявило что среди пациентов старшей 

возрастной группы достоверно чаще (х 2 = 9,9; Р < 0,01) 

отм ечалась инициация пароксизмальны х нарушений ритма, 

следует отм етить больш ую распространенность заболеваний 

билиарной системы в этой группе. Возможно, у пациентов с 

сочетанием  диспластического кардиального и билиарного 

синдромов с возрастом реализуется предрасполож енность как к 

развитию  патологии ж елчного пузыря, так и электрической 

нестабильности  миокарда.

У пациентов с сочетанным диспластическим  синдромом 

сердца и билиарной системы выявлены достоверны е 

сопряж енны е связи между аномалиями развития

соединительной ткани ж елчного пузыря и фенотипическими 

признаками слабости соединительной ткани. Н аиболее часто 

встречаю щ имися и сопряж енны ми с признакам и-фенами 

дисплазии СТ являю тся перегородки и сочетанны е аномалии

ж елчного пузыря.
С труктурно-ф ункциональны е соединительно-тканны е

наруш ения реализую тся совокупностью  гетерогенны х

ф енотипических и органных изменений. Так, развитие ПМК, 

скорее всего, сопряж ено с наличием перетяж ек и, менее всего, с 

перегородками ж елчного пузыря. С очетание ПМК и АХЛЖ



достоверно предполагает развитие перегородок желчного 

пузыря, а сочетанны е аномалии желчного пузыря сопряжены с 

наличием аном альны х хорд левого желудочка.

По нашим данным синдром дисплазии соединительной 

ткани сердца в 53,8%  сочетался с аномалиями желчного пузыря.

Тогда как с другими фенотипическими маркерами 

«слабости» соединительной ткани в 43,2%  со сколиозом, 35,8% 

с миопией, 33,1%  с астенической конституцией и др. Важно 

подчеркнуть, что среднее число признаков-фенов в нашем 

исследовании 3-4, что совпадает с общ епринятым критическим 

уровнем , кроме того на каждого обследованного приходится в 

среднем по 4 висцеральны х признака дисплазии 

соединительной ткани.

Случаи сем ейного выявления синдрома дисплазии 

соединительной ткани сердца, аномалий желчного пузыря и 

других сим птом ов «слабости» соединительной ткани у 

родственников, позволяю т предполож ить врожденный,

генетически обусловленны й характер этого заболевания у 

данной группы пациентов.

Таким образом , аномалии ж елчного пузыря можно 

рассм атривать как проявления синдрома «слабости» 

соединительной ткани наряду с другими висцеральными и 

ф енотипическим и признакам и, а наличие у больного 

ком плекса ф енотипических признаков в сочетании с 

аном алиями ж елчного пузыря дает возмож ность заподозрить 

синдром дисплазии соединительной ткани сердца на стадии 

скринингового обследования.



В Ы В О Д Ы

1. Среди аномалий развития соединительной ткани 

ж елчного пузыря наиболее частой являются перегородки 

одноврем енно нескольких локализаций, а также перегибы 

шейки и тела ж елчного пузыря. Самый высокий риск развития 

заболеваний ж елчного пузыря наблю дается на фоне перетяжек 

(у 100% пациентов), но достаточно высока вероятность 

возникновения патологии как на фоне перегородок (83,3% ), так 

и на фоне сочетанны х аномалий (83,5% ). При всех видах 

аномалий достоверно чаще отмечается развитие 

воспалительны х явлений, менее вероятно камнеобразование и 

реже всего наблю дается наруш ение пассажа желчи.

2. У пациентов с аномалиями развития соединительной 

ткани ж елчного пузыря достоверно чаще, чем в общей 

популяции (yw2 = 198,9; Р < 0,0001) выявляется кардиальный 

диспластический синдром. Пациенты с сочетанным 

диспластическим  синдромом сердца и билиарной системы 

являю тся группой риска по развитию  сердечно-сосудисты х 

заболеваний и электрической нестабильности миокарда. У 80% 

данных больных сердечны е дисритмии представляю тся 

ассоциированны м и с сердечным диспластическим  синдромом. 

Н епосредственное влияние патологии билиарной системы, при 

этом реализуется скорее всего через вегетативную  нервную 

систему
3. С ущ ествую т значимые взаим озависим ости между 

вариантами развития аномалий ж елчного пузыря и признаками 

-  фенами слабости соединительной ткани организм а. Кроме



того, имею тся специф ические особенности сопряжения между 

вариантами сердечного диспластического синдрома и видами 

аномалий развития соединительной ткани желчного пузыря.

4. Д инам ическое наблю дение пациентов с сочетанным 

диспластическим  сердечным и билиарным синдромами должно 

осущ ествляться совм естно кардиологом и гастроэнтерологом. 

П Р А К Т И Ч Е С К И Е  РЕ К О М Е Н Д А Ц И И  

Или О бнаруж ение при скрининговом ультразвуковом 

исследовании билиарной системы АЖП позволяет предположить 

наличие сердечного диспластического синдрома и требует к 

таким пациентам  внимания и более глубокого изучения у них 

состояния сердечно-сосудистой  системы. При наличии 

сочетания диспластического  синдрома сердца и желчного 

пузыря необходим а консультация гастроэнтеролога и 

кардиолога, а такж е постановка на диспансерны й учет данной 

категории больны х.

Ц елесообразно динам ическое наблю дение пациентов с 

сочетанием  аномалий развития соединительной ткани желчного 

пузыря и дисплазией  соединительной ткани сердца совместно 

кардиологом  и гастроэнтерологом .
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Приложение

Список сокращений используемых в таблицах 5.4-5.7

А - перегородки  ж елчного пузыря 

Б - перетяж ки ж елчного пузыря 

В -  перегибы  ж елчного пузыря

Г - сочетание перегородок и перегибов ж елчного пузыря 

Д - астенический  тип конституции 

Е -  деф орм ация грудной клетки 

Ж -  гиперм обильность суставов, арахнодактилия 

3 -  повы ш енная растяж им ость кожи, стрии 

И -  миопия

К -  недостаточность венозны х клапанов 

J1 -  вентральны е грыжи 

М -  сглаж енность грудного кифоза 

Н -  сколиоз 

О - плоскостопие



Коэффициенты корреляции между признаками слабости соединительной ткани
обследуемых больных

Л Б П Г л Г Ж 3 И К я М и О

Л 1.00 -.3632 -.3351 -.68 .0000 .0568 -.1740 .0105 .0781 -.0414 -.1170 -.0346 .1219 -.0467
.000 .0000 .0000 .00 1.000 .3937 .0085 .8749 .2402 .5339 .0778 .6030 .0661 .4831

в -.363 1.00 -.0448 -.16 -.042 -.0278 .0588 .1277 -.0874 -.0128 .2129 .0576 -.0737 -.1156
.0000 .000 .5010 .011 .528 .6760 .3772 .0542 .1885 .8479 .0012 .3866 .2678 .0815

в -.335 -.0448 1.000 -.11 -.112 -.0614 .1289 -.0527 -.1243 .0498 -.0800 -.0036 -.0374 -.0231
.0000 .5010 .0000 .088 0910 .3561 .0519 .4286 .0609 .4539 .2288 .9570 .5743 .7284

г -.679 -.1663 -.1129 1.0 .0906 -.0104 .1618 -.0682 .0407 -.0189 .0366 -.0016 -.0527 .0541
.000 .0119 .0889 .00 .1727 .8755 .0145 .3052 .5414 .7765 .5822 .9803 .4280 .4166

д -.000 -.0420 -.1122 .090 1.00 .3168 .1039 -.0494 .0194 -.0468 -.0375 .0084 -.0689 .0271
1.00 .5279 .0910 .172 .000 .0000 .1176 .4578 .7703 .4824 .5729 .8995 .3002 .6838

Е .0568 -.0278 -.0614 -.01 .3168 1.000 -.1371 .0498 -.0735 .0229 -.0122 -.0509 -.0989 -.0016
.3937 .6760 .3561 .875 .000 .0000 .0385 .4542 .2689 .7311 .8541 .4447 .1367 .9813

ж -.174 .0588 .1289 .161 .165 -.151 1.000 .0249 .1058 -.033 .624 -.0560 -.0549 .0190
.0085 .3772 .0519 .014 .144 .1815 .0000 .8267 .3502 .769 .3482 .4004 .4091 .7758

3 -.010 .1277 -.0527 -.06 .174 19S2 .0249 1.000 .0847 .1295 -.0736 -.0104 -.1827 .0858
.8749 .0542 .4286 .31 .123 .0780 .8267 .0000 .4549 .2523 .2686 .8760 .0057 .1970

и .0781 -.0874 -.1243 .041 .085 -.0020 .1058 .0847 1.000 -.015 -.0861 -.0036 .0775 .0369
.2402 .1885 .0609 .541 .455 .9857 .3502 .4549 .0000 .8963 .1952 .9569 .2441 .5794

к -.041 -.0128 .0498 -.01 .038 .0331 -.033 .1295 -.015 1.000 .0018 -.0090 -.1634 -.1065
.534 .8479 .4539 .776 .735 .7710 .7693 .2523 .8963 .0000 .9790 .8920 .0135 .1088

л -.117 .2119 -.0800 .036 -.037 .0122 .0624 -.0736 -.0861 -.0018 1.000 -.0751 -.1947 -.0183
.077 .0012 .2288 .5X2 .572 .8541 .3482 .2689 .1952 .9791» .0000 .2586 .0032 .7832

м -.346 .057 -.0036 -.01 -.008 -.0509 -.0560 -.0104 -.0036 -.0090 -.0751 1.000 -.3341 -.1309
.6030 .386 .9570 .98 .8995 .4447 .4004 .8760 .9569 .9820 .2586 .0000 .0000 .0483

II .1219 -.073 -.0374 -.05 -.068 -.0989 -.0549 -.1827 -.077 -.1634 -.1947 -.334 1.000 .0537
.0661 .267 .5743 .428 3002 .1367 .4091 .0057 .0775 .0135 .0032 .0000 .0000 .4198

О -.046 -.115 -.0231 .054 .0271 -.0016 .0190 -.0858 -.036 -. 1065 -.0183 -.130 .0537 1.000
.4831 .0815 .7284 .416 .6838 .9813 .7758 .1970 .5794 . 10SS .7832 .0483 .4198 .0000



А Б В Г Д Е Ж 3 И К л М Н О
А 1.00 .2272 .3296 -.74 .175 .1030 .1807 .1808 .1029 .1612 .0449 .1426 .0183 .0449

.000 .0734 .0083 .00 . 1698 .4217 .1565 .1561 .4221 .2068 .7268 .2650 .8866 .7268
Б -.227 1.00 .0725 -.16 .1233 .0725 .0971 .2101 .0500 .1195 .1581 .0547 .1936 .0000

.073 .000 .5720 .199 .3356 .5720 .4489 .0984 .6972 .3508 .2158 .0000 . 1283 1.000
В -.329 .0725 1.000 -.12 -.152 .1053 .1550 .0953 .1814 .0867 .1147 .1766 .0624 .0000

.003 .5720 .0000 .332 .2324 .4116 .2251 .4577 1549 .4992 .3707 ..166 .6269 1.000
Г -.744 .1638 .1242 1.0 .2225 .0108 .2285 .1545 .0186 .1691 .0471 .2039 .0384 .1177

.000 .0199 .3320 .00 .0796 .9330 .0716 .2268 .8849 .1853 .7140 .1090 .7648 .3582
Д -.175 .1233 .1523 .222 1.00 .2895 .0916 .1219 .0036 .1214 .0229 .2252 .1124 .0459

.169 .3356 .2324 .079 .000 .214 .4752 .3411 .9775 .3433 .8584 .0760 .3805 .7210
д .1030 .0725 .1053 -.01 .2895 1.000 .1409 .0953 .0544 .0434 .0574 .1766 .0624 .1147

.4217 .5720 .4116 .933 .0214 .0000 .2706 .4577 .6719 .7358 .6552 .1662 .6269 .3707
Е -.180 .0971 .1550 .228 .0916 .1409 1.000 .0332 .0389 .0813 .0154 .0532 .2006 .2457

.1565 .4489 .2251 .071 .4752 .2706 .0000 .7964 .7624 .5266 .9049 .6788 .1149 .0522
Ж -.180 .2101 .0953 .154 .1219 .0953 .0332 1.000 .0263 .0157 .1038 .0479 .0170 .0415

.156 .0984 .4577 .226 .3411 .4577 .7964 .0000 .8381 .9028 .4182 .7090 .8951 .7466
3 .1029 .0500 .1814 -.01 .0036 .0544 .0389 .0263 1.000 .1195 .0395 .0152 .0323 .0000

.4221 .6972 .1549 .884 .9775 .6719 .7624 .8381 .0000 .3508 .7584 .9058 .8017 1.00
И -.161 .1195 .0867 .169 -.121 .0434 .0813 .0157 .1195 1.000 .1755 .1091 .2315 .0540

.206 .3508 .4992 .185 .343 .7358 .5266 .9028 .3508 .0000 .1689 .3976 .0680 .6743
к .0449 .1581 .1147 -.04 -.029 .0574 .0154 .1038 .0395 .1755 1.000 .2887 .2041 .0357

.7268 .2158 .3707 .714 .8584 .6552 .9049 .4182 .7584 .1689 .0000 .0218 .1087 .7811
л -.142 .5477 .1766 -.20 .2252 .1766 .0532 .0479 .0152 .1091 .2887 1.000 .2619 .1925

.2650 .0000 .1662 .109 .0760 .1662 .6788 .7090 .9058 .3946 .0218 .0000 .0381 .1308
н .0183 -.193 .0624 -.03 -.112 .0624 .2006 .0170 -.032 .2315 .2041 -.261 1.000 .2041

.8866 .1283 .6269 .764 .3805 .6269 .1149 .8951 .801 .0680 .1086 .0381 .0000 .4198
О -.044 .000 000 .117 .0459 .1147 .2457 .0415 -.000 .0540 .0183 -.130 .0537 1.000

.7268 1.00 1.00 .258 .7210 .3707 .0522 .7466 1.00 .6743 .7832 .0483 .4198 .0000



А Б В Г д Е Ж 3 И К Л М Н О
А 1.00

.000
-.3341
.0118

-.1987
.1420

-.59
.00

.1238 

.3635
.1386
.3084

-.0523
.7018

.0854

.5317
.0169
.9018

-.0367
.7883

-.198'
.1420

-.2109
.1187

.2940

.0279
.0526
.7000

В -.334
.0118

1.00
.000

-.1293
.3422

-.38
.003

-.059
.6616

.0761

.5770
.2328
.0843

.0974

.4752
-.1529
.2605

.1854

.1714
.2328
.0843

-.0771
.5723

-.0269
.8439

-.2564
.0565

В -.198
.1420

-.1293
.3422

1.000
.0000

-.23
.086

-.052
.7018

.0849

.5338
-.0769
.5731

-.1448
.2868

-.0620
.6498

.0117

.9316
-.0769
.5731

-.1214
.3729

-.1001
.4630

.0117

.9316
Г -.598

.000
-.3892
.0030

-.2315
.0860

1.0
.00

-.138
.3095

-.2371
.0785

-.0906
.5066

-.0821
.5473

.1353

.3202
-.1151
.3981

.0503

.7126
-.3265
.0141

-.2096
.1211

.1428

.2938
д .1238

3635
.0598
.6616

-.0523
.7018

-.13
.309

1.00
.000

.5697

.0000
.0941
.4901

.3611

.0063
.0956
.4835

-.0526
.7000

.0941

.4901
-.0055
.9679

-.2395
.0754

.0526

.7000
Е .1336

.3084
.0761
.5770

.0849

.5338
-.23
.078

.5697
.000

1.000
.0000

-.1132
.4060

.4086

.0018
.0152
.9114

.0173

.8995
.0849
.5338

-.1786
.1877

-.1473
.2786

.0173

.8995
Ж -.052

.7018
.2328
.0843

-.0769
.5731

-.09
.506

.0941

.4901
-.1132
.4060

1.000
.0000

.0241

.8598
.0827
.5446

-.1525
.2618

.1923

.1556
.2562
.0566

-.1001
.4630

-.1525
.2618

3 .0854
.5317

.0974

.4752
-.1448
.2868

-.08
.547

.361 1 

.0063
.4086
.0018

.0241

.8598
1.000
.0000

.0649

.6348
.2282
.0907

.0241

.8598
-.2285
.0903

-.3643
.0058

.0221

.8716
и .0169

.9018
-.1529
.2605

-.0620
.6498

.135
.320

.095

.483
.0152
.9114

.0827

.5446
.0649
.6348

1.000
.0000

-.0567
.6778

-.2067
.1263

-.0797
.5591

-.1936
.1527

.1198
.3792

к -.036
.788

.1854

.1714
.0117
.9316

-.11
.398

.0526

.7000
.0173
.7995

-.1525
.2618

.2282

.0907
-.0567
.6778

1.000
.0000

-.1525
.2618

-.0103
.9400

-.2198
.1036

-.3023
.0235

л -.198
.142

.2328

.0843
-.0769
.5731

.050

.712
-.094
.490

.0849

.5338
.1923
.1556

-.0241
.8598

-.2067
.1263

-.1525
.2618

1.000
.0000

-.1214
.3729

-.2402
.0746

.1760

.1946
м -.210

.1187
-.0771
.5723

-.1214
.3729

.326

.014
-.005
.9679

-.1786
.1877

-.2562
.0566

-.2285
.0903

-.0797
.5591

-.0103
.9400

-.1214
.3729

1.000
.0000

-.3790
.0040

-.1254
.3569

н .2940
.0279

-.026
.8439

-.1001
.4630

-.20
.121

-.239
.0754

-.1473
.2786

-.1001
.4630

-.3643
.0058

-.193
.1527

-.2198
.1036

-.2402
.0746

-.379
.0040

1.000
.0000

-.0488
.7208

О .0526
.7000

-.256
.0565

.0117

.9316
.142
.293

.0526

.7000
-.0173
.8995

-.1525
.2618

-.0221
.8716

.1198

.3792
-.3023
.0235

.1760

.1946
-.125
.3569

-.0488
.7208

1.000
.0000



А Б В Г Д Е Ж 3 И К Л М н О
А 1.00

.000
-.4180
.0000

-.4456
.0000

-.66
.00

.0558

.5647
.0034
.9723

-.2742
.0039

.0085

.9304
.0541
.5765

.0484

.6175
-. 1846 
.0547

.1394

.1481
.1064
.2709

.0989

.3064
Б -.418

.0000
1.00
.000

.0434

.6542
-.03
.753

-.185
.053

-.1036
.2839

.1023

.2900
.1131
.2411

-.0980
.3106

-.1293
.1802

.3193

.0007
-.1252
.1947

-.0319
.7417

-.1089
.2597

В -.445
.0000

.0434

.6542
1.000
.0000

-.04 
.652

-.125
.1948

-.1104 
.2531

.1837

.0558
-.0082
.9322

-.1214
.2087

.0379

.6957
-.0586
.5453

-.0437
.6522

.0080

.9340
-.0526
.5871

Г -.660
.000

-.0304
.7535

-.0437
.6522

1.0
.00

.1372

.1550
.1413
.1428

.2724

.0042
-.1089
.2597

.0702

.4681
-.0090
.9263

.0446

.6451
-.0647
.5038

-.0380
.6949

-.0242
.8030

д .055
.5647'

-.1855
.0535

-.1251
.1948

.137

.155
1.00
.000

.1888

.0493
.1051
.2766

-.2818
.0021

.0030

.9756
-.0396
.6827

-.0224
.8171

-.1317
.1721

.0311

.7484
.0004
.9967

Е .0034
.9723

-.1036
.2839

-.1104
.2531

.141

.142
.1888
.049

1.000
.0000

-.1413
.1429

.1209

.2104
-.1425
.1394

.0548

.5717
-.0718
.4580

-.0874
.3660

-.0918
.3426

-.0656
.4982

Ж -.274
.0039

.1023

.2900
.1837
.0558

.272

.004
.105
.276

-.1413
.1429

1.000
.0000

-.0641
.5077

-.1615
.0935

-.1041
.2813

.0709

.4637
-.1707
.0759

.0533

.5818
.0739
.4449

3 .0085
.9304

.1131

.2416
.0082
.9322

-.10
.25

-.281
.002

-.1209
.2104

-.0441
.5077

1.000
.0000

-.1232
.2018

-.0598
.5367

-.1009
.2963

.0728

.4520
-.1779
.0643

.1486

.1230
И .0541

.5765
-.0980
.3106

-.1214
.2087

.070
.468

.0030

.9756
-.1425
.1394

-.1615
.0935

-.1232
.2018

1.000
.0000

-.245
.0100

-.0680
.4824

-.0298
.7581

.2688

.0047
.0434
.6541

К .0484
.6175

-.1293
.1802

.0379

.6957
-.01
.926

-.039
.6827

.0548

.5717
-.1041
.2813

-.0598
.5367

-.2457
.0100

1.000
.0000

-.0897
.3537

.0562

.5619
-.1071
.2678

-.0396
.6827

Л -.184
.0547

.3193

.0007
-.0586
.5453

.044

.645
-.022
.817

-.0718
.4580

.0709

.4637
-.1009
.2963

-.0680
.4824

-.0897
.3537

1.000
.0000

.0446

.6451
-.1699
.0773

-.1286
.1826

м .1394
.1481

-.1252
.1947

-.0437
.6522

-.06
.503

-.131
.1721

-.0874
.3660

-.1707
.0759

-.0728
.4520

-.0298
.7581

.0562

.5619
.0446
.6451

1.000
.0000

-.3373
.0003

-.1317
.1721

н .1064
.2709

-.031
.7417

-.0080
.9340

-.03
.694

-.031 
.7484

-.0918
.3426

.0533

.5818
-.1779
.0643

.2688

.0047
-.1071
.2678

-.1699
.0773

-.337
.0003

1.000
.0000

.0311

.7484
О .0989

.3064
-.108
.2597

-.0526
.5871

-.02
.803

.0004

.9967
.0656
.4982

-.0739
.4449

.1486

.1230
.0434
.6541

-.0396
.6827

-.1286
.1826

-.131
.1721

.0311

.7484
1.000
.0000
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АКТ

Внедрения в практику ЦГБ г. В. Пышма результатов 
диссертационной работы И.В.Бугаевой « Клинико-функциональные 
особенности сердечно-сосудистой системы у лиц с сочетанием 
синдрома дисплазии соединительной ткани сердца и аномалиями 
желчного пузыря».

Удостоверяем, что с 1998 года Бугаевой И.В. внедрялись 
принципы обследования и наблюдения больных с СДСТС, в 
сочетании с АЖП, а также принципы симптоматического лечения 
указанной категории пациентов. За период внедрения обследовано 
более 100 пациентов, с сочетанием СДСТС и АЖП.

Внедрение результатов диссертационной работы позволило при 
скрининговом УЗ обследования органов брюшной полости 
выявлять лиц угрожаемых по дисплазии соединительной ткани 
сердца и развития воспалительных заболеваний желчного пузыря.

Главный врач
ЦГБ В. Пышма Иванова Г.А.

В. П. т. 23.10.92 Зак. 4236 Тнр. 1000



М ЕДИЦИНСКИЙ НАУЧНЫ Й ЦЕНТР ПРОФИЛАКТИКИ И ОХРАНЫ 
ЗДОРОВЬЯ РАБОЧИХ ПРОМ Ы Ш ЛЕННЫ Х ПРЕДПРИЯТИЙ

АКТ
ВНЕДРЕНИЯ ИЛИ АПРОБАЦИИ ПРЕДЛОЖ ЕНИЯ

1. Наименование учреждения, в котором проводится внедрение или 

апробация М б х ? / _____________________________

u ^u ± u ^? j£ _  ________________________

2. Характер предложения для внедрения или апробации:_________________

* ouTlТ^й^й?
3. Фамилия, имя, отчество, должность ответственного за внедрение_______

именения метода: х>
; 3 5  /̂ ^ ^ и М шп- ъо  наблюдений)

df’ttj*  ̂  Г^1г^лг^^Г1£- Ъ ^бЛ сгг^  ____________

4. Результаты применения метода:
- положительные ____________________
- неопределенные-------------------------------------------------------   #--------
- отрицательные---------------------------------------------------------   #-------

Наблюдения проводились с < Л  1999 г. по 7/ £"^4 1999 г.

Дата заполнения акта ^  3& & Z_________________

Ответственный за внедрение (апробацию)_

Руководитель учре>

Печать учреждения



АКТ

Внедрения в практику ЦРБ Ирбитского района результатов 
диссертационной работы И.В.Бугаевой « Клинико-функциональные 
особенности сердечно-сосудистой системы у лиц с сочетанием 
синдрома дисплазии соединительной ткани сердца и аномалиями 
желчного пузыря».

Удостоверяем , что с мая 2001 года Бугаевой И.В. внедрены 
принципы обследования и наблюдения больных с СДСТС, в 
сочетании с АЖП, а также принципы симптоматического лечения 
указанной категории пациентов. За период внедрения обследовано 
47 пациентов с сочетанием СДСТС и АЖП.

Внедрение результатов диссертационной работы позволило при 
скрининговом УЗ обследования органов брюшной полости 
выявлять лиц угрожаемых по дисплазии соединительной ткани 
сердца и развития воспалительных заболеваний желчного пузыря.


