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Резюме
Актуальность. Согласно Российским рекомендациям по  диагностике наследственных нарушений соединительной ткани 
(2013), выделяют ряд наследственных синдромов и  диспластических фенотипов, наиболее распространенным из  которых 
является марфаноидная внешность (МВ). МВ диагностируется при наличии не менее 4 костных признаков, среди которых 
наиболее значимыми являются арахнодактилия, долихостеномелия, высокое арковидное нёбо, килевидная и воронкообразная 
деформации грудной клетки. Известно, что у лиц с синдромом Марфана даже в молодом возрасте выявляются признаки систо-
лической дисфункции ЛЖ. У лиц с МВ систолическая функция ЛЖ ранее не оценивалась. Цель. Оценить морфологию серд-
ца и систолическую функцию ЛЖ у практически здоровых лиц молодого возраста с МВ. Материалы и методы. Обследовано 
137  лиц молодого возраста (средний возраст  – 21,3±1,5  лет), 58 юношей и  79 девушек. Всем выполнено фенотипическое 
и трансторакальное ЭхоКГ (Vivid 7 Dimension, GE) обследования. У 24 пациентов с МВ и 42 человек без признаков МВ (кон-
троль) оценена радиальная и  циркулярная деформации ЛЖ с  использованием тканевого датчика и  последующей оценкой 
на рабочей станции EchoPAC»08 (GE). Результаты. У лиц с МВ по сравнению с контролем выявлен достоверно больший диа-
метр корня аорты и относительно большая толщина межжелудочковой перегородки и задней стенки ЛЖ. При оценке локальной 
сократимости миокарда ЛЖ показано снижение систолической циркулярной деформации большинства сегментов на срединном 
и верхушечном уровнях и систолической радиальной деформации на базальном уровне ЛЖ. Снижение деформации сочеталось 
со снижением ее скорости в этих же сегментах. Заключение. Для лиц молодого возраста с МВ при отсутствии «больших» при-
знаков синдрома Марфана (расширение аорты и эктопии хрусталика) характерно развитие систолической дисфункции ЛЖ.
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Summary
Background. In Marfan syndrome early impairment of left ventricular systolic function has been reported. Our aim was to evaluate the 
left ventricular systolic function in young adults with Marfanoid habitus (MH) (includes arachnodactylia, dolichostenomelia, high 
palate, deformations of the thorax). Methods: We studied 137 young subjects (mean age 21.3±1.5) – 58 male, 79 female. Transthoracic 
echocardiography (Vivid 7 Dimension, GE) was performed in 24 asymptomatic MH with excluded Marfan syndrome and 42 healthy 
control subjects. Radial and circumferential systolic strain and strain rate were determined using spackle tracking (EchoPAC»08, 
GE). Results: Ascending aorta diameters were larger in subjects with MH. LV mass index did not differ significantly between groups, 
but interventricular septum and posterior wall thickness were greater in MH group. Local LV radial and circumferential systolic defor-
mation indices were significant decreased in MH group. Conclusions: Young adults with MH in the absence of major findings of Marfan 
syndrome (ascending aortic aneurysm and ectopia lentis) have decreased LV systolic function.

Вопросы классификации и диагностики наследственных 
нарушений соединительной ткани (ННСТ) до  сих 

пор остаются недостаточно разработанными. Согласно 
национальным рекомендациям [1, 2], все ННСТ следует 
разделять на  классифицированные и  неклассифицирован-

ные. К  классифицированным ННСТ относят достаточно 
редко встречающиеся заболевания, диагностика кото-
рых опирается на  согласованные международные крите-
рии  – Гентские критерии для  синдрома Марфана [3,  4], 
Вилльфраншские  – для  синдрома Элерса-Данло [5,  6], 
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Брайтонские – для синдрома гипермобильности суставов, 
пересмотренные Бейтоном [7, 8]. Диагностика этих ННСТ 
разработана с учетом генетических данных. Так, в качестве 
генетической основы синдрома Марфана и  родственных 
ему ННСТ, характеризующихся признаками вовлечения 
костной системы, называют мутации гена фибриллина-1 
(FBN-1) [9]. С  дефектами FBN-1 ассоциированы и  сами 
костные признаки синдрома Марфана. Среди некласси-
фицированных ННСТ (в  России чаще называемых дис-
плазиями соединительной ткани) комитет экспертов РКО 
предлагает выделять наследственные синдромы, в первую 
очередь – синдром пролапса митрального клапана (ПМК), 
и ряд диспластических фенотипов – марфаноидную внеш-
ность (МВ), марфаноподобный фенотип, элерсоподобный 
фенотип, доброкачественную гипермобильность суставов. 
Наиболее распространенным и  относительно изученным 
является фенотип МВ [10].
Диагностика МВ основана на выявлении тех же кост-

ных признаков, что и при синдроме Марфана – килевид-
ной и  воронкообразной деформации грудной клетки, 
сколиотической деформации позвоночника, высокого 
арковидного нёба и  других лицевых дизморфий, пло-
скостопия, арахнодактилии, долихостеномелии [11]. 
Для  диагностики МВ используется алгоритм, изложен-
ный в  Российских рекомендациях [1, 2], согласно кото-
рому достаточно выявления любых 4 костных признаков, 
среди которых обязательно сочетание арахнодактилии 
и  долихостеномелии. Ранее сообщалось о  частом выяв-
лении у  лиц с МВ, оцененной согласно рекомендациям 
РКО, вегетативной дисфункции [12]. Однако рекомен-
дованный подход к  выявлению МВ [1, 2] не  учитывает 
ни  специфичность отдельных признаков, ни  гендерные 
различия. Между тем  было показано, что  большинство 
костных признаков существенно чаще выявляются у лиц 
мужского пола, что  требует коррекции алгоритма диа-
гностики с  учетом пола обследуемого. Кроме того, нео-
динаковой оказалась и  специфичность отдельных при-
знаков  – установлено, что  с  дефектами соединительной 
ткани тесно связаны, кроме арахнодактилии и долихосте-
номелии, такие признаки, как деформация грудной клет-
ки и  арковидное нёбо. Это позволило нам скорректиро-
вать подходы к  выявлению МВ – этот диспластический 
фенотип мы предлагаем диагностировать при выявлении 
4 костных признаков, среди которых обязательно сочета-
ние арахнодактилии и  долихостеномелии и, кроме того, 
при наличии не менее 2 для мужчин и не менее 1 для жен-
щин высокоспецифичного признака – деформации груд-
ной клетки или арковидного нёба. При таком подходе МВ 
как диспластический фенотип выявляется у 16 % юношей 
и 9 % девушек [13]. Морфологические особенности серд-
ца и состояние локальной сократительной функции ЛЖ 
у лиц с МВ ранее не оценивались.

В то же время морфофункциональные характеристики 
сердца при других ННСТ, относящихся к группе фибрилли-
нопатий, изучены достаточно хорошо. Так, многими иссле-
дователями признаются значимые изменения структуры 
сердца у  лиц с  синдромом Марфана и  первичным ПМК, 
приводящие к  снижению систолической функции ЛЖ 
у таких пациентов [14–19]. Указывается также, что опреде-
ление ФВ не  является надежным маркером кардиомиопа-
тии при этих ННСТ, так как длительное время этот пока-
затель остается сохранным [14, 19]. Более информативным 
оказалось использование оценки деформации миокарда 
с  помощью методики speckle tracking (покадровое отсле-
живание движения неоднородных «крапинок» в  толще 
миокарда). Это дает представление о региональной сокра-
тительной функции миокарда ЛЖ. Деформация миокарда 
в систолу, обусловленная сокращением саркомеров, приво-
дит к уменьшению объема полости ЛЖ и состоит из 3 состав-
ляющих: продольного укорочения, циркулярного укоро-
чения и  радиального утолщения в  систолу и  выражается 
в процентах от исходного размера анализируемого участка 
миокарда [20]. Скорость деформации (strain rate) является 
производным от  деформации показателем и  определяет-
ся как время, в течение которого происходит деформация 
миокарда и выражается в с-1. Известно, что уже в молодом 
возрасте для  пациентов с  синдромом Марфана характер-
но развитие кардиомиопатии, проявляющейся снижением 
скорости и  величины продольной систолической деформа-
ции нижней, передней и  боковой стенок ЛЖ на  всех уров-
нях  – базальном, срединном и  верхушечном и  уменьшение 
систолической радиальной деформации (РД) и  ее скоро-
сти во всех оцениваемых сегментах [21]. Следует отметить 
также, что, несмотря на то, что ФВ у пациентов с  синдро-
мом Марфана оказалась существенно ниже по сравнению 
с  контрольной группой, она все же не  выходила за преде-
лы нормы [21]. Выявленные изменения систолической 
деформации ЛЖ сочетаются с относительно большей тол-
щиной миокарда межжелудочковой перегородки (МЖП) 
при сравнительно одинаковой толщине задней стенки (ЗС) 
ЛЖ. Аналогичные изменения систолической деформации 
ЛЖ описываются и  у  бессимптомных (без  клинических 
признаков СН и тяжелой митральной регургитации) паци-
ентов с первичным ПМК [18].

Материалы и методы
В  рамках исследования было обследовано 137 лиц 

молодого возраста (средний возраст 20,1±2,1  лет), 58 
юношей и  79 девушек. Для  оценки возрастной динами-
ки морфофункциональных изменений сердца в  иссле-
дование включены 111 пациентов старших возрастных 
групп (средний возраст 66,8±9,6 лет) и 9 мужчин с вери-
фицированным синдромом Марфана (средний возраст 
27,9±9,3 лет).
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Диагностику МВ осуществляли согласно Российским 
рекомендациям с  учетом уточненных критериев. К  МВ 
относили лиц, имеющих не менее 4 костных признаков, сре-
ди которых было обязательным сочетание арахнодактилии 
(выявление по крайней мере 1 симптома – большого пальца 
или  запястья) и  долихостеномелии (выполнение хотя  бы 
1 коэффициента  – отношение размаха рук к  росту >1,03 
и соотношение верхнего и нижнего сегментов тела <0,89), 
а кроме того, наличие хотя бы еще 1 для лиц женского пола 
и  не  менее 2 для  лиц мужского пола высокоспецифично-
го признака  – деформации грудной клетки (килевидной 
или  воронкообразной) или  высокого арковидного нёба. 
У  лиц старших возрастных групп МВ выявляли с  учетом 
изменения информативности ряда признаков с  возрас-
том  – к  наиболее надежным костным признакам относи-
ли деформации грудной клетки, симптомы арахнодакти-
лии и  высокое арковидное нёбо. В  то же время известно, 
что  специфичность таких признаков, как  сколиотическая 
деформация позвоночника и плоскостопие у лиц старшего 
возраста крайне низки, а  снижение высоты межпозвоноч-
ных дисков и  связанное с  этим уменьшение роста может 
приводить к неверному расчету коэффициентов долихосте-
номелии [22].
Всем обследованным выполнена ЭхоКГ в  2D, доппле-

ровском и цветном М-режиме по стандартному протоколу 
(Vivid 7 Dimension, General Electric, матричный фазиро-
ванный датчик 3,5 МГц). Для исключения возможных ген-
дерных влияний оценка морфометрических характеристик 
сердца проводилась только у лиц мужского пола. Группу МВ 
составили 26 юношей, в группу контроля вошли 32 юноши. 
Анализировались диаметры начального и  восходящего 
отделов аорты, толщина миокарда ЛЖ, масса миокарда ЛЖ 
(ММЛЖ), индекс массы миокарда ЛЖ (ИММЛЖ).
Расширение корня аорты оценивалось по  значению 

Z-критерия ≥2 для  пациентов в  возрасте старше 20  лет 
и  Z ≥3 для  пациентов моложе 20  лет. Расчет Z-критерия: 
Z = (ДКа –ДДКа) / k, где k для  возраста до 20  лет – 0,18; 
от  20  до  39  лет  – 0,24; старше 40  лет  – 0,37; ДКа  – диа-
метр корня аорты на  уровне синусов Вальсальвы (см); 
ДДКа – должный диаметр корня аорты (см). Расчет долж-
ного диаметра аорты для  данного возраста (Roman M. J., 
1989): ДДКа = 1,92 + 0,74 × ППТ. Площадь поверхности 
тела (ППТ) рассчитывалась по  формуле Дюбуа (DuBois 
and DuBois, 1916) [2]. ММЛЖ определялась по формуле 
Devereux R. B. et al. (1986).
Систолическая РД и  циркулярная деформация 

(ЦД) оценивались в  парастернальных коротких сече-
ниях на  3  уровнях с  помощью методики speckle tracking, 
при частоте кадров серошкального изображения 50–55 / с. 
В каждом сечении записывалось по 1 кардиальному циклу 
с последующим анализом на рабочей станции EchoPAC’08 
(GE Healthcare). Определение деформации и  скорости 
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деформации проводилось согласно международным реко-
мендациям [23]. Для  оценки систолической деформации 
была сформирована группа МВ (24 пациента, из них 66,7 % 
мужчин), контрольную группу составили 42 практически 
здоровых человека с  единичными костными признака-
ми (мужчин 57,1 %). Группы достоверно не  различались 
по возрасту и полу.
Статистика: данные представлены как  среднее ± 

стандартное отклонение. Значимость различий между 
количественными признаками, имеющими нормальное 
распределение (ММЛЖ, ИММЛЖ, Z-критерий, ЦД 
и  РД) определялась при  помощи t-критерия Стьюдента 
(р<0,05). Статистическая обработка данных была выпол-
нена при  помощи программы Statistica 8 (StatSoft, Inc.). 
Линейная взаимосвязь Z-критерия и  костных признаков 
оценивалась с помощью коэффициента ранговой корреля-
ции Спирмена (р<0,05).

Результаты
Одним из  наиболее специфичных кардиальных про-

явлений синдрома Марфана, зачастую обусловливающим 
исход этого заболевания, является аневризма грудного 
отдела аорты. Между тем в рекомендациях РКО отмечается, 
что у пациентов старших возрастных групп нередко выяв-
ляется пограничное расширение аорты, что может рассма-
триваться как малая аномалия сердца и свидетельствовать 
о слабости соединительнотканного каркаса сердца и маги-
стральных сосудов [2, 4]. У лиц молодого возраста морфо-
метрические характеристики аорты в зависимости от нали-
чия признаков МВ ранее не оценивали.
Мы сравнили диаметр начального и восходящего отде-

лов аорты у юношей с признаками МВ, оцененной согласно 
уточненному алгоритму, и молодых мужчин с единичными 
костными признаками (табл. 1).

У  юношей с  МВ по  сравнению с  группой контроля 
выявлен сравнительно больший диаметр начального и вос-
ходящего отделов аорты. Эти различия становятся более 
очевидными при отнесении их к ППТ. Однако ни у 1 обсле-
дованного нами пациента молодого возраста не было выяв-
лено расширения аорты – Z-критерий не превышал поро-
говые значения. Между тем  известно, что  значимое рас-
ширение грудной аорты даже у лиц с синдромом Марфана 
часто удается обнаружить только в более старшем возрасте. 
Для проверки взаимосвязи костных признаков и морфоме-
трических характеристик аорты был проведен корреляци-
онный анализ между костными признаками и значениями 
Z-критерия в группе пациентов старших возрастных групп. 
Нами выявлены достоверные положительные корреляци-
онные связи между значением Z-критерия >2,0 и наличием 
таких высокоспецифичных костных признаков, как  арко-
видное нёбо (r=0,31), арахнодактилия (r=0,45) и деформа-
ция грудной клетки (r=0,43), р<0,05. Напомним, что  эти 
признаки являются обязательными для  выявления МВ 
согласно уточненному алгоритму.
Далее была оценена встречаемость расширения 

аорты у  пациентов старших возрастных групп с  МВ 
(25 человек). В анализ были включены также результаты 
обследования 9 пациентов с верифицированным диагно-
зом синдрома Марфана («эталонная» группа). В  кон-
трольную группу вошли 86 пациентов того  же возрас-
та с единичными (не более двух) костными признаками 
(рис.  1). Расширение аорты, оцененное при  превыше-
нии порогового значения Z-критерия >2,0, выявляет-
ся у  каждого 4‑го обследованного как  группы МВ, так 
и  среди больных синдромом Марфана. Однако следует 
подчеркнуть, что  абсолютные размеры диаметра аор-
ты у  больных синдромом Марфана были существенно 
выше (43,4±15,3 мм), нежели в группе МВ (36,3±5,1 мм), 

Таблица 1. Диаметр грудной аорты у лиц мужского пола с марфаноидной внешностью

Показатель МВ (n=26) Контроль (n=32) р (t-тест)

Ао, мм 30,42±4,76 28,03±3,63 0,03

Ао / ППТ, мм / м2 17,52±2,80 15,89±2,51 0,02 (d=0,61)

вАо, мм 26,63±4,89 24,58±3,19 0,05

вАо / ППТ, мм / м2 15,15±2,38 13,80±2,31 0,03 (d=0,58)

Ао – диаметр начального отдела аорты, ППТ – площадь поверхности тела, вАо – диаметр восходящего отдела аорты

Таблица 2. Показатели морфометрии сердца у юношей с марфаноидной внешностью

Показатель МВ (n=26) Контроль (n=32) р (t-тест) 

МЖП, мм 8,82±1,15 8,21±1,10 0,04 (d=0,54) 

ЗС, мм 8,33±0,82 7,73±1,09 0,02 (d=0,92) 

ММ, г 157,58±52,37 134,95±45,16 0,08

ИММ, г / м2 85,9±24,7 75,2±21,8 0,08

МЖП – толщина межжелудочковой перегородки, ЗС – толщина задней стенки, ММ – масса миокарда, ИММ – индекс массы миокарда
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р=0,04. Таким образом, в группе лиц старшего возраста 
с МВ можно говорить лишь о пограничном расширении 
корня аорты. Напомним, что, согласно рекомендациям 

РКО, сочетание признаков МВ и пограничного расшире-
ния аорты позволяет диагностировать марфаноподобный 
фенотип. Выявленная связь между признаками МВ и диа-
метром аорты подтверждается и тем фактом, что в группе 
с единичными костными признаками расширение аорты 
практически не выявлялось (1 %).
Далее были оценены морфологические характеристики 

ЛЖ среди практически здоровых лиц молодого возраста 
с МВ (табл. 2).
У юношей с МВ по сравнению с контрольной группой 

выявляется большая толщина миокарда ЛЖ – МЖП и ЗС, 
что  обусловливает недостоверно более высокие значе-
ния ИММЛЖ. Следует отметить, что  толщина миокарда 
ни у 1 обследованного не превышала нормальные значения, 
что  не  позволяет говорить о  гипертрофии миокарда ЛЖ 
у лиц с МВ в молодом возрасте. В связи с этим был прове-
ден анализ морфометрических характеристик ЛЖ в группе 
лиц старшего возраста, который показал развитие гипер-
трофии миокарда ЛЖ в группе МВ. Толщина ЗС (12,6±1,4 
и 11,7±1,5 мм соответственно, р=0,008) и МЖП (11,5±1,2 
и  10,5±1,3 мм соответственно, р=0,0008) оказались суще-
ственно больше у лиц с признаками МВ.
Далее были оценены величина и  скорость систоличе-

ской ЦД (рис. 2). Оказалось, что для лиц с МВ характерно 
снижение величины ЦД большинства сегментов на  сре-
динном и верхушечном уровнях ЛЖ (рис. 3). Глобальная 
ЦД в  группе МВ оказалась недостоверно ниже по  срав-
нению с  контролем (–8,8±5,2 и  –21,52±6,1, р=0,06). 
Скорость ЦД оказалась также существенно сниженной 
в 4 из 6 сегментов на  срединном уровне и  во всех 4 сег-
ментах на верхушечном уровне. Глобальная скорость ЦД 
среди лиц с МВ составила –1,3±0,4 с-1, и была несколько 
ниже по сравнению с группой контроля –1,5±0,5 с-1, раз-
личия недостоверны (р=0,06).
При оценке величины РД выявлено ее снижение в 5 из 6 

сегментов на  базальном уровне. В  большинстве из  них 
обнаружено также снижение скорости систолической 
РД (рис.  3). При  этом отмечается некоторое повышение 
величины РД в  2 сегментах на  верхушечном уровне, что, 
по‑видимому, можно рассматривать как  компенсаторный 
механизм.

Обсуждение
Таким образом, уточненные критерии МВ, учитываю-

щие специфичность отдельных костных признаков и  ген-
дерную принадлежность обследуемых лиц, продемонстри-
ровали свою перспективность в  плане выявления струк-
турных особенностей сердца и  аорты, а  также признаков 
систолической дисфункции у бессимптомных пациентов.
Было показано, что у пациентов с признаками МВ уже 

в молодом возрасте удается выявить морфологические осо-
бенности сердечно-сосудистой системы, что  в  более стар-
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шем возрасте может приводить к  значимым изменениям 
структуры и функции сердца. Так, у молодых мужчин с МВ 
выявляются относительно большие размеры начального 
и  восходящего отделов аорты. Это, однако, не  позволяет 
говорить о расширении корня аорты в молодом возрасте, 
так как Z-критерий, учитывающий соотношение абсолют-
ных размеров аорты к долженствующим значениям, не пре-
вышал пороговые значения. Однако в группе старшего воз-
раста пограничное расширение корня аорты выявляется 
уже у четверти лиц с МВ. При этом ни степень самого рас-
ширения, ни темпы его прогрессирования у таких пациен-
тов, в отличие от больных с синдромом Марфана, не явля-
ются показанием для хирургической коррекции.
При оценке морфологических характеристик миокарда 

ЛЖ обнаружено, что у юношей с МВ отмечается тенденция 
к  более высоким значениям массы миокарда, обусловлен-
ная большей толщиной миокарда МЖП и ЗС ЛЖ по срав-
нению со  сверстниками без  признаков МВ. При  этом 
указанные параметры не выходят за пределы нормальных 
значений. Однако среди пациентов с МВ старшего возраста 
выявленные тенденции приводят к значимому утолщению 
миокарда ЛЖ. Большая толщина миокарда ЛЖ у лиц с МВ 
уже в  молодом возрасте сопровождается более низкими 
значениями систолических ЦД и РД. Нами выявлены досто-
верно более низкие значения ЦД и ее скорости для боль-
шинства сегментов на срединном и верхушечном уровнях 
у пациентов с МВ по сравнению с контролем. Величина РД 
и ее скорость оказались значимо ниже в большинстве сег-
ментов на базальном уровне.
Выявленные морфологические и  функциональные 

изменения могут быть обусловлены нарушением нормаль-
ной трехмерной структуры соединительнотканного карка-
са ЛЖ. Аналогичные данные о  более низких показателях 
систолической деформации на  фоне концентрического 
ремоделирования, описанные для пациентов с синдромом 
Марфана и первичным ПМК [18, 21], обычно объясняют 
дизрегуляцией сигнального пути TGF-β (трансформирую-
щего ростового фактора) [24]. По ранее опубликованным 
нами данным, у пациентов с МВ также отмечается актива-
ция TGF-β, что подтверждается более высокими значения-

ми концентрации этого цитокина в  крови [25]. Это явля-
ется доказательством того, что МВ, равно как  и  синдром 
Марфана и  первичный ПМК, следует относить к  группе 
фибриллинопатий. Таким образом, у пациентов с МВ про-
исходит реактивное ремоделирование ЛЖ в ответ на повы-
шенную активацию TGF-β сигнального пути. Кроме того, 
механизм поражения сердца при фибриллинопатиях может 
быть обусловлен гемодинамической нагрузкой на  струк-
турно неполноценную соединительную ткань.
Однако при  синдроме Марфана имеет место сниже-

ние величины ЦД и  РД практически всех сегментов ЛЖ, 
в то время как у лиц с МВ происходит увеличение дефор-
мации некоторых сегментов, что носит, вероятно, компен-
саторный характер, направленный на  поддержание гло-
бальной систолической функции ЛЖ. Можно предпола-
гать, что изменения систолической функции при МВ носят 
доброкачественный характер. В то же время нельзя не отме-
тить, что возраст больных с синдромом Марфана, включен-
ных в анализ [17], достоверно выше, чем в нашем исследо-
вании (30±12 и  20,1±2,1  лет соответственно, р=0,00001). 
Учитывая тот факт, что клинически значимые гипертрофия 
миокарда и расширение грудной аорты у лиц с МВ могут 
быть обнаружены лишь на 5–6‑м десятке жизни, исключить 
развитие декомпенсации в  виде СН в  более старшем воз-
расте на  сегодняшний момент не  представляется возмож-
ным. Стоит напомнить, что и при других фибриллинопати-
ях клинически значимые изменения, такие как расширение 
и расслоение аорты у больных синдромом Марфана, а так-
же отрыв папиллярных мышц при классическом первичном 
ПМК, также развиваются отсрочено, в более старших воз-
растных группах [2, 4].
Исходя из  вышесказанного, лица с  МВ, по  нашему 

мнению, должны рассматриваться как  группа повышен-
ного риска развития клинически значимого расширения 
аорты и  прогрессирования СН. Такие пациенты нужда-
ются в динамическом ЭхоКГ наблюдении с периодично-
стью в 5–10 лет [26]. Можно надеяться, что дальнейшие 
генетические исследования смогут помочь выделить фак-
торы, приводящие к  описанным изменениям миокарда 
у лиц с МВ.
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