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РОЛЬ ДИСПЛАЗИЙ СОЕДИНИТЕЛЬНОЙ ТКАНИ  
В РАЗВИТИИ ВНЕЗАПНОЙ СЕРДЕЧНОЙ СМЕРТИ 

Шпак Н.В. 
УО «Гродненский государственный медицинский университет», 

г.Гродно, Беларусь 

Сердечно-сосудистые заболевания являются причиной смерти 
примерно 17 млн людей ежегодно во всем мире, и в 25% случаев 
эта смерть наступает внезапно. В США ежегодный показатель вне-
запной сердечной смерти (ВСС) составляет от 1 до 2 случаев на 
1000 населения, что соответствует 200 000-450000 человек [7]. Со-
гласно расчетным данным, в Российской Федерации внезапно от 
сердечных причин ежегодно умирает около 250 000 человек [6]. 
Известно, что ВСС чаще наступает у мужчин и ее частота увеличи-
вается с возрастом ввиду высокой распространенности коронарной 
патологии. Частота ВСС среди женщин составляет 1,4, среди муж-
чин 6,68 на 100 000 населения в год. При этом частота ВСС среди 
молодых лиц составляет 0,46-3,7 случаев на 100 000 населения в 
год, в Европе регистрируется 1100-9000, в США 800-6200 смертей 
в год [7].

Внезапной считают нетравматическую, ненасильственную 
смерть, развившуюся моментально или наступившую в течение ча-
са с момента возникновения острых изменений в клиническом ста-
тусе пациента [7]. При этом если смерть произошла без свидетелей, 
то внезапной ее считают при наступлении у лиц, находящихся в со-
стоянии психологической и физиологической стабильности в тече-
ние последних 24 часов [7]. Термин ВСС используется в случае 
смерти, наступившей у лиц с имеющимися врожденными или при-
обретенными заболеваниями сердца с потенциальным риском раз-
вития фатальных осложнений, у лиц с установленными при аутоп-
сии сердечными или сосудистыми аномалиями с возможным рис-
ком летального исхода и при отсутствии экстракардиальных при-
чин, когда наиболее вероятной причиной смерти послужило разви-
тие аритмии [7]. 

Многие сердечно-сосудистые заболевания ассоциированы с 
развитием ВСС [6, 7]. Однако частота их встречаемости среди вне-
запно умерших пациентов различается в зависимости от возрастной 
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группы. Подавляющее большинство случаев ВСС у лиц старшей 
возрастной группы составляет ишемическая болезнь сердца (ИБС), 
а у лиц молодого возраста – наследственные каналопатии, кардио-
миопатии, миокардит и другие причины [6, 7].Вне зависимости от 
заболевания, приведшего к развитию ВСС, основной ее механизм –
аритмический. До 80-85% случаев это желудочковые тахиаритмии 
– пароксизмы желудочковой тахикардии и фибрилляция желудоч-
ков, в 15-20% – различные брадиаритмии, включая атриовентрику-
лярную блокаду высокой степени и асистолию [6, 7]. 

Нарушения сердечного ритма и проводимости весьма харак-
терны для диспластического сердца и, по данным некоторых авто-
ров (В.М. Яковлев и соавт., 2003г.), частота их существенно выше, 
чем у здоровых лиц [1-3]. Так, при суточном мониторировании 
электрокардиограммы (ЭКГ) были выявлены пароксизмальные та-
хикардии в 32% случаев, фибрилляция предсердий в 6,2% случаев, 
эпизоды желудочковой тахикардии в 2,4% случаев у лиц с призна-
ками дисплазии соединительной ткани сердца, при этом необходи-
мо отметить, что в 17% случаев авторами выявлен феномен WPW
(Вольфа-Паркинсона-Уайта) [1-3]. Кроме наличия добавочных про-
водящих путей в основе развития аритмий при диспластическом 
сердце рассматривают повышение активности симпатоадреналовой 
системы и роли катехоламинов, метаболические нарушения (гипо-
магниемия, гипокалиемия) [1-4, 9, 18, 23]. При одном из распро-
страненных проявлений дисплазии соединительной ткани сердца, 
пролапсе митрального клапана (ПМК) рассматривают механизм 
непосредственного механического воздействия избыточного клапа-
на на эндокард левого желудочка, а также гипертрофию и дилата-
цию полостей, сопровождающую клапанную регургитацию, спо-
собные приводить к нарушениям ритма и проводимости. Условия 
для развития аритмий по механизму re-entry создаются и при нали-
чии ложных хорд и аномальных трабекул, внутри которых находят 
элементы мышечной и проводящей системы. Особое значение при-
дают множественным, поперечным и диагональным ложным хор-
дам левого желудочка [1-4, 9].

Причинами ВСС при диспластическом сердце рассматривают 
не только фатальные аритмии, но и разрыв хорд и створок клапа-
нов, разрывы аневризмы аорты или коронарных артерий с развити-
ем острого инфаркта миокарда, в патогенезе которого уделяется 
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внимание также аномальному отхождению коронарных артерий и 
наличию мышечных мостиков [3-6]. 

По данным Г.И. Нечаевой и соавт., проанализировавших 
15827 случаев внезапной ненасильственной смерти, около 20% 
умерших имели какие-либо проявления дисплазии соединительной 
ткани, а летальность таких пациентов составляет 5,8 на 1000 чело-
век в год [3].М.А.Сорокин и В.П.Конев провели анализ 296 случаев 
ВСС лиц от 18 до 55 лет и почти у 23% умерших выявили стигмы 
дисплазии соединительной ткани – пролапсы митрального, трикус-
пидального и аортального клапанов, а также расширение корня 
аорты и ствола легочной артерии, аневризмах синусов Вальсальвы 
[3]. 

Анализ случаев внезапной смерти лицмолодого возраста (до 
39 лет), показал, что среди причин внезапной смерти превалируют 
случаи, обусловленные патологией сосудов различного калибра, 
связанные с нарушением развития сосудистой стенки, приводящего 
к формированию аневризм разного вида и строения [1, 3, 5, 7, 22, 
24, 25]. Основной причиной патологии сосудистой стенки у лиц 
молодого возраста является дисплазия соединительной ткани, ко-
торая чаще всего проявляется патологией эластического каркаса 
сосудов [5, 7, 22, 24, 25]. Имеются данные о поражении эластиче-
ских структур сосудистой стенки и превращении резистивного ха-
рактера артериального сосуда в емкостный [5, 7, 22].

Изменения гемодинамики у лиц с признаками дисплазии со-
единительной ткани, обусловленные морфологическими измене-
ниями сосудов и сердца, формируются в подростковом возрасте и 
со временем могут приводить к развитию недостаточности крово-
обращения. Такие факторы, как замедление кровотока при патоло-
гических изгибах артерий и сужение аорты, колебания артериаль-
ного давления, артериальная гипертензия, обуславливают гемоди-
намическое воздействие на сосудистую стенку в участках с наи-
меньшей резистентностью. Формирование и разрыв аневризм у лиц 
с дисплазиями соединительной ткани при возникновении провоци-
рующих факторов – физической нагрузки, психоэмоционального 
стресса, приема слабоалкогольных напитков – является основной 
причиной внезапной смерти [4-6]. 

В генезе наступления смерти у лиц с дисплазиями соедини-
тельной ткани рассматривают также роль симпатикотонии. Воз-
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никновение у лиц с внешними или внутренними признаками дис-
плазии соединительной ткани внешней психотравмирующей ситуа-
ции предрасполагает к повышенной вазоконстрикции, повышение 
уровня катехоламинов в крови способствует повышению риска ак-
тивации тромбоцитов, процессов агрегации и тромбообразования с 
последующим развитием острой коронарной недостаточности и 
внезапной сердечной смерти [3, 5, 8]. В случаях разрывов аневризм 
коронарных артерий непосредственной причиной смерти являлась 
гемотампонада сердца и развитие кардиогенного шока.

При исследовании 760 случаев внезапной смерти лиц молодо-
го возраста (до 39 лет) за 2002-2006 гг., вскрытых в БУЗ Омской 
области Бюро судебно-медицинских экспертиз, у 183 умерших вы-
явлена дисплазия соединительной ткани, и основной причиной 
смерти являлись сосудистые катастрофы, обусловленные диспла-
стическими изменениями сосудов [5]. Основная патология сосуди-
стой стенки проявлялась в сосудах эластического и мышечно-
эластического типа. Острый коронарный синдром, разрывы анев-
ризм аорты, сосудов головного мозга с развитием базальных суб-
арахноидальных кровоизлияний, геморрагический шок, гемотампо-
нада сердца, внутрижелудочковые кровоизлияния, сдавление го-
ловного мозга излившейся кровью были непосредственными при-
чинами внезапной смерти лиц молодого возраста, выявленные при 
секционном исследовании [5].

Основной причиной ВСС у пациентов с синдромом Марфана 
и рядом родственных ему наследственных нарушений соедини-
тельной ткани является расслоение и разрыв аорты. Известно, что 
около 1-2% смертельных случаев связано с разрывом и расслоени-
ем аорты [11, 17, 20, 25]. При этом пациенты с разрывом аорты на 
фоне различных наследственных нарушений соединительной ткани 
составляют около 7% от общего количества пациентов с диссекци-
ей аорты [11, 24, 25]. В США количество случаев ВСС при рас-
слоении и разрывах аорты на фоне заболеваний соединительной 
ткани составляет около 3500 в год. Синдром Марфана вызван более 
чем 400 индивидуальными мутациями гена, кодирующего фибрил-
лин-1. Это заболевание соединительной ткани имеет аутосомно-
доминантный тип наследования с расчетной распространенностью 
от 1:5000 до 1:10000 в общей популяции. У пациентов с синдромом 
Марфана отмечается более высокая смертность при расслоении 
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аорты по сравнению с другими пациентами (40% при синдроме 
Марфана и 21% в целом при расслоении аорты). Расслоение аорты 
у таких пациентов встречается преимущественно в возрасте 27 лет
и может явиться первым осложнением данного заболевания [22, 24, 
25].Синдром Элерса-Данлоса – редкое аутосомно-доминантное за-
болевание, вызванное дефектом синтеза III типа коллагена, коди-
руемого геном COL3A1. Сосудистая форма синдрома Элерса-
Данлоса также сопряжена с повышенным риском разрыва аорты и 
ее крупных ветвей [8]. Таким образом, основной причиной, обу-
славливающей патологию сосудов разного калибра в молодом воз-
расте и создающей большой риск внезапной смерти, является дис-
плазия соединительной ткани.

К наиболее изученным клапанным дефектам соединительной 
ткани сердца следует отнести первичный ПМК. Распространен-
ность ПМК в общей популяции составляет 2-3% [12]. ПМК может 
быть ассоциирован с митральной недостаточностью, инфекцион-
ным эндокардитом, тромбоэмболиями, жизнеугрожающими арит-
миями, сердечной недостаточностью и в том числе внезапной смер-
тью [12].

Внезапная смерть как осложнение ПМК по разным источни-
кам составляет от менее 0,2% до 0,5% случаев за время долговре-
менного наблюдения, с данными о ежегодной смертности менее 
0,1% [3, 6, 13]. Исходя из руководства по ведению пациентов с же-
лудочковыми нарушениями ритма и предотвращению внезапной 
сердечной смерти [7], связь ПМК с ВСС не была убедительно по-
казана. 

Однако результаты ряда патологоанатомических исследова-
ний относительно частоты ПМК как одной из причин внезапной 
смерти несколько различаются. D.Corrado et al. [23] представили 
данные, что у 17 из 163 внезапно умерших молодых людей при 
вскрытии был диагностирован ПМК с выраженными признаками 
миксоматозной дегенерации, преимущественно у молодых бессим-
птомных женщин без значимой митральной регургитации. В 28 
случаях из 270 был выявлен ПМК во взрослой популяции внезапно 
умерших людей в исследовании S.Chugh et al. Данные этих иссле-
дований свидетельствуют о том, что миксоматозный ПМК регист-
рировался приблизительно в 10% случаев ВСС, что заслуживает 
внимания и дальнейшего изучения такой взаимосвязи.
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В литературе описаны случаи, когда ПМК был единственной 
патологоанатомической находкой. Нередко внезапная смерть у паци-
ентов с наличием ПМК носит аритмогенный генез и обусловлена 
развитием идиопатической желудочковой тахикардии (фибрилля-
ции). Однако существует противоречивое мнение на вопросы взаи-
мосвязи внезапной смерти аритмического генеза и ПМК [13, 15, 19, 
21]. ПМК выявляется в 1% случаев среди умерших от документиро-
ванной внезапной смерти аритмического генеза. В ряде крупных ис-
следований отмечено, что ПМК был единственным структурным 
сердечно-сосудистым нарушением у 8-10% пациентов с идиопатиче-
ской желудочковой тахикардией и в 10% случаев у лиц молодого 
возраста, умерших в результате аритмогенной внезапной смерти. D.
Duren и соавт. опубликовали результаты длительного наблюдения (до 
20 лет) за 300 пациентами с ПМК, 3 (1%) из них умерли внезапно. 
Остановка сердца связана с предшествующей желудочковой тахи-
кардией или с острой левожелудочковой недостаточностью вследст-
вие разрыва хорд. При этом не во всех случаях было установлено, что 
желудочковые тахиаритмии имели место перед фатальным исходом у 
пациентов с ПМК при внезапной смерти [10, 13]. 

С целью изучения механизмов аритмогенеза при ПМК прове-
дены многие исследования [9, 10, 13, 21, 23]. Частота внезапной 
смерти от ПМК зависит от многих факторов, среди которых элек-
трическая нестабильность миокарда при наличии синдрома удли-
ненного интервала QT, желудочковые аритмии, сопутствующая 
митральная недостаточность, нейрогуморальный дисбаланс. Риск 
внезапной смерти при ПМК и сопутствующей митральной регурги-
тации увеличивается в 50-100 раз, по данным J. Bourdarias. Основ-
ными факторами риска ВСС у детей с ПМК определены: желудоч-
ковые аритмии высоких градаций по Lown, удлинение корригиро-
ванного интервала QT более 440мс, появление ишемических изме-
нений на ЭКГ во время физических нагрузок, кардиогенные обмо-
рочные состояния в анамнезе.

У лиц с ПМК синдром ранней реполяризации желудочков 
(СРРЖ) обнаруживается в 12,5-35% случаев. Причем при выявле-
нии СРРЖ у пациентов с ПМК в 92,3% случаев обнаруживают на-
рушения ритма сердца. При ПМК в 8 раз чаще, чем у здоровых лю-
дей, встречается синдром WPW. Кроме того, при ПМК на ЭКГ вы-
являются неспецифические нарушения реполяризации в 4-44% слу-
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чаев, в виде транзиторной инверсии зубца Т и депрессии сегмента 
ST во II, III, aVF, V5, V6. Данные изменения могут быть связаны с 
ишемией и дисфункцией симпатического отдела вегетативной 
нервной системы [9, 12, 14, 15, 16, 18].

В одном из исследований [9] изучалась взаимосвязь Tp-e ин-
тервала, определяемого на поверхностной ЭКГ, как достаточно но-
вого маркера желудочкового аритмогенеза и гетерогенности про-
цессов реполяризации желудочков. Удлинение данного интервала 
представляет период потенциального запуска реципрокных желу-
дочковых аритмий. Пролонгированный Tp-e интервал ассоцииро-
ван с повышенным риском смертности у пациентов с врожденным 
и приобретенным синдромом удлинения интервала QT, с гипер-
трофической кардиомиопатией и также у пациентов с первичными 
чрескожными вмешательствами по поводу инфаркта миокарда. Ис-
следователи выявили удлинение интервала Tp-e и его производных 
у пациентов с ПМК [9], что свидетельствует о наличии нарушений 
процессов реполяризации, способствующих развитию желудочко-
вых аритмий. 

Необходимо отметить, что в ряде исследований [3, 13, 21, 23], 
основанных на гистологическом исследовании умерших пациентов, 
было показано сочетание ПМК с другими сердечными аномалиями, 
предрасполагающими к аритмогенезу, такими какучастки атрофии 
миокарда и его жирового замещения в правом желудочке, хаотич-
ное расположение миофибрилл без гипертрофии миокарда левого 
желудочка, лимфоцитарная инфильтрация, фасцикуловентрикуляр-
ные волокна Махайма и другое.

Таким образом, очевидна роль дисплазии соединительной 
ткани в генезе внезапной смерти. Однако у одного пациента можно 
наблюдать множество аномалий и нарушений соединительной тка-
ни сердца, а также их сочетание с наследственными каналопатиями, 
другой структурной патологией сердца. В этой связи является акту-
альным совершенствование методик выявления наследственных 
нарушений соединительной ткани, синдрома диспластического 
сердца, в его числе и сосудистых аномалий, включая методы моле-
кулярной генетики, а также поиск предикторов ВСС у пациентов 
данной категории. 
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