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КЛИНИКО-ЛАБОРАТОРНАЯ ХАРАКТЕРИСТИКА МАЛЫХ АНОМАЛИЙ РАЗВИТИЯ СЕРДЦА У
ДЕТЕЙ В ЗАВИСИМОСТИ ОТ ИЗМЕНЕНИЯ УРОВНЯ  ГИДРОКСИПРОЛИНА В КРОВИ 
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Резюме
 В основе развития многих аномалий сердца лежит дисплазия соединительной ткани сердца,  Частота встре-

чаемости данной патологии  у детей от 0 до 14 лет составляет около 33%. 
Цель исследования. Изучение специфичности изменения уровня гидроксипролина в крови на формирование малых 

аномалий развития сердца у детей методом иммуноферментного анализа. 
Было выявлено, что с нарастанием степени дисплазии соединительной ткани увеличивается показатель ги-

дроксипролина в сыворотке крови, что косвенно подтверждает нарушение биохимических процессов в коллагеновой 
ткани. 

Ключевые слова: малые аномалии развития сердца, дисплазия соединительной ткани сердца, гидроксипролин, 
дети.

ҚОНДАГИ ГИДРОКСИПРОЛИН МИҚДОРИНИНГ ЎЗГАРИШИГА БОҒЛИҚ   ҲОЛДА БОЛАЛАРДА 
ЮРАК РИВОЖЛАНИШИДАГИ КИЧИК АНОМАЛИЯЛАРНИНГ КЛИНИК-ЛАБОРАТОР
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Резюме
 Юракнинг кўпгина аномалияларининг ривожланишида юрак бириктирувчи тўқимасининг дисплазияси муҳим 

аҳамиятга эга, 0 дан 14 ёшгача бўлган болаларда кузатилиш частотаси тахминан  33 % ни ташкил этади.
 Тадқиқотнинг мақсади. Болаларда юрак ривожланишидаги кичик аномалияларнинг шаклланишига қондаги ги-

дроксипролин миқдорининг  ўзгариш  аҳамиятини иммунофермент таҳлил усулида ўрганиш.
. Натижалар шуни кўрсатдики, бириктирувчи тўқима дисплазияси даражасининг ортиши билан қон зардобида 

гидроксипролин миқдори ортиб боради, бу эса коллаген тўқимасида биокимёвий жараёнларнинг бузилишини билво-
сита тасдиқлайди. 

Калит сўзлар: юрак ривожланишидаги кичик аномалиялар, юрак бириктирувчи тўқимасининг дисплазияси, ги-
дроксипролин, болалар.

CLINICAL AND LABORATORY CHARACTERISTICS OF SMALL ANOMALIES OF HEART 
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Resume
The base of growth for many  heart abnormalities is dysplasia of  cardiac connective tissue at children from 0 to 14 years 

old that occurs with a frequency of about 33%.
The aim of the study is to research specificity of changes in the level of hydroxyproline in the blood at formation of small 

anomalies of heart development in children which can be proved by enzyme immunoassay. It was found that  increase degree 
of connective tissue is dysplasia. The index of hydroxyproline increases in blood serum which indirectly confirms the violation 
of biochemical processes in collagen tissue.

Key words: small anomalies of heart development, dysplasia of  cardiac connective tissue, hydroxyproline, children.

Актуальность
 В последние годы наметилась тенденция к увели-

чению количества детей с функциональными расстрой-
ствами сердечно-сосудистой системы, в том числе на-
рушений ритма и проводимости, а также врожденных 
аномалий развития [3]. Установлено, что многие из 
малых аномалий развития сердца (МАРС) сопряжены 
с нарушениями функционального состояния сердца, в 
частности такие больные, имеют проявление электриче-
ской нестабильности миокарда, последняя реализуется 
предрасположенностью к возникновению аритмий, в 

том числе, угрожающих жизни [3, 6]. Значительная доля 
детей, имеющих МАРС, характеризуется сниженными 
возможностями кардиодинамики и малой переносимо-
стью физических нагрузок [4, 10]. Исследователи также 
отмечают высокую частоту сочетаний различных МАРС 
в среднем до 3-х аномалий у одного пациента [7, 12]. Не-
смотря на изученность данной патологии, существуют 
описательные и накопительные сведения о МАРС;  по 
литературным данным у молодых людей МАРС выявля-
ются в 41,6% случаев. Внимание исследователей направ-
лено на изучение проблемы модифицирующего влияния 
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данной патологии на характер течения практически всех 
заболеваний [1, 5, 8]. Это обосновывает целесообраз-
ность внесения дополнений к стандартам обследования 
и ведения этих больных с обязательным включением в 
комплексную терапию основного заболевания допол-
нительных лечебно-реабилитационных мероприятий, 
корригирующих нарушения, вызванные сопутствующей 
патологией [14].

В основе развития многих аномалий сердца лежит 
дисплазия соединительной ткани сердца (ДСТС). По 
данным Меньшиковой Л.И. (2001г.) ДСТС у детей от 
0 до 14 лет встречается с частотой около 33%. Особен-
ностью морфогенеза соединительной ткани является ее 
участие в формировании сердца практически на всех 
этапах онтогенеза [9]. 

Основным компонентом соединительной ткани явля-
ется коллаген, составляя более 30% общей массы белков 
тела, причем 50% его приходится на костную и сухо-
жильно-мышечную ткань [2, 12]. В настоящее время хо-
рошо изучен аминокислотный состав коллагена. Однако 
специфическими маркерами этого белка являются про-
лин и гидроксипролин [13]. В результате распада кол-
лагена пептиды выводятся с мочой или расщепляются 
специфическими ферментами до ами¬нокислот. Гидрок-
сипролин (ГОП) — аминокислота, входящая в состав 
коллагена — белка костной и соединительной ткани, 
являющегося показателем скорости их метаболизма;  
освобождаясь из пептидов, гидроксипролин попадает 
преимущественно в кровь, мочу,  а часть его окисляется 
в печени [6].  Повышение его наблюдается при заболе-
ваниях, связанных с распа¬дом соединительной ткани. 
Появление ГОП в сыворотке крови и моче является ре-
зультатом катаболических процессов в соединительной 
ткани и может отражать степень активности этого про-
цесса [9].  

Цель исследования. Изучение клинико-лаборатор-
ных проявлений МАРС у детей в зависимости от изме-
нения уровня гидроксипролина в крови.

Материалы и методы
 Для осуществления данной цели были обследова-

ны 92 детей дошкольного и школьного возраста, из них 
44 больных детей с сердечнососудистой патологией на 
фоне малых  аномалий  развития сердца, 48 детей с ма-
лыми аномалиями  развития сердца без кардиоваскуляр-
ной патологии. Контрольную группу составили 20 прак-
тически здоровых детей. 

Было проведено исследование анамнеза жизни и 
болезни; оценка соматического статуса; ЭКГ,  Эхо КГ,  
холтеровское мониторирование сердечного ритма; были 
изучены показатели общего и биохимического анализов 
крови и общий анализ мочи; а также изучены нозоло-
гическая структура и частота встречаемости дисплазии 
соединительной ткани (ДСТ) у больных с  МАРС. 

Специальным методом данной научной работы яв-
ляется определение уровня гидроксипролина в сыворот-
ке крови методом иммуноферментного анализа (ELISA 
Kit). При исследовании результаты были получены 
на автоматическом иммуноферментном анализаторе 
ChemWell Elisa (Awareness, США), который имеет: весь 
спектр иммуноферментных анализов производится в 
стандартных планшетах; программу контроля качества; 
раздельный контроль времени инкубации по каждому 
стрипу из 8 лунок; 4-х канальный фотометрический мо-
дуль; встроенный термостат 25°С, 37°С; 8-ми канальное 
промывающее устройство. 

Для исследования маркеров метаболизма соедини-
тельной ткани сыворотка набирается в пробирку, сепа-
рируется после 2-х часового продержки при комнатной 
температуре. Проводится центрифугирование в течение 
20 минут при 4°С, и немедленно используется для ис-
следования, а для последующего использования  необ-
ходимо немедленно замораживание при-20°С, избегая 
повторных циклов замораживания / оттаивания. 

Результаты и обсуждение
 При проведении исследований нами были получены 

следующие показатели уровня ГОП в сыворотке крови у 
детей в исследуемых группах (табл. 1 и 2).

Таблица 1. 

Уровень гидроксипролина в сыворотке крови у детей  

в исследуемых группах (M ± m; мкмоль/л) 

Группа больных Количество больных Средний уровень ГОП 

Здоровые n = 20 16,1 ± 1,2
МАРС с кардиоваскулярной 

патологией 
 

n = 41 
 

29,4 ± 2,4 

МАРС без кардиоваскулярной 
патологией 

 
n = 44

 
20,2  ± 1,5

Примечание: *- достоверность между показателями сравниваемых групп (Р<0,05).

Как видно из таблицы,  уровень свободного ГОП в 
крови у больных с МАРС без сочетания с кардиоваску-
лярной патологией составляет 20,2  ± 1,5 мкмоль/  ,что   
превышает показателей здоровых детей – 16,1 ± 1,2 мк-

моль/л..   В тоже время,  достоверно высокие показатели 
ГОП в крови наблюдались у детей с МАРС с сочетанием 
кардиоваскулярной патологии – 29,4 ± 2,4 мкмоль/л.
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Таблица 2 

Уровень ГОП (мкмоль/л) в сыворотке крови 

 в зависимости от степени ДСТ 

Степень ДСТ Количество 

больных 

Средний уровень ГОП  

в крови 

I - степень n = 28 15 ± 0,6 

II - степень n = 35 19 ± 1,3 

III - степень n = 22 27 ± 1,8 

Примечание: *- достоверность между показателями сравниваемых групп (Р<0,05).

Из приведенных в таблице данных можно видеть 
увеличение показателя ГОП в сыворотке крови с на-
растанием степени тяжести ДСТ: I степень – 15 ± 0,6 
мкмоль/л, II степень – 19 ± 1,3 мкмоль/л,  III степень – 27 
± 1,8 мкмоль/л.   

Изучение нозологической структуры ДСТ показало, 
что среди больных с признаками ДСТ гипермобильный 
синдром встречался наиболее часто (50% случаев), реже 
плоскостопие (38,8%) и дискинезия желчевыводящих 
протоков (11,2%) (рис. 1). 
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Из приведенных в таблице данных можно видеть 
увеличение показателя ГОП в сыворотке крови с на-
растанием степени тяжести ДСТ: I степень – 15 ± 0,6 
мкмоль/л, II степень – 19 ± 1,3 мкмоль/л,  III степень – 27 
± 1,8 мкмоль/л.   

Изучение нозологической структуры ДСТ показало, 
что среди больных с признаками ДСТ гипермобильный 
синдром встречался наиболее часто (50% случаев), реже 
плоскостопие (38,8%) и дискинезия желчевыводящих 
протоков (11,2%) (рис. 1). 

Рис. 1. Нозологическая структура ДСТ
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Рис.2. Частота встречаемости МАРС и признаков ДСТ

В целом полученные нами данные по частоте встре-
чаемости соответствуют литературным данным [11].  
Распространенность MAРC изучалась в основном во 
всей популяции, но данные о распространенности 
MAРC противоречивы.

Для нас представлял определенный интерес анализ 
ЭКГ изменений у детей с МАРС в сочетании с сердеч-
но-сосудистой патологией. Как видно из рисунка 3, те 
или иные изменения на ЭКГ регистрировались у всех 
пациентов.
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Рис. 3. ЭКГ изменения у детей с МАРС

Наиболее часто выявляли тахикардию - 44,6% слу-
чаев, синусовую аритмию и нарушение процессов ре-
поляризации левого желудочка - 35,7%, несколько реже 
– блокаду правой и левой ножек пучка Гиса - 28,5% и 
12,5% соответственно, гипоксические изменения в мио-
карде наблюдались в 28,5% случаев. 

Однако до настоящего времени отсутствуют данные 
об истинном распространении сердечно-сосудистой пато-
логии у лиц с МАРС, остаются спорными вопросы арит-
могенеза у них. Не существует единого мнения о вкладе 
кардиальных дисплазий в развитие нарушений ритма 
сердца при исключении других причин. Нет сведений о 
частоте встречаемости гемодинамически значимых нару-
шений ритма сердца и их взаимосвязи с вариантом и сте-
пенью выраженности кардиальной патологии. 

Выводы
1. Таким образом, результаты исследований свиде-

тельствуют о повышении среднего уровня ГОП в сы-
воротке крови у детей с МАРС и в сочетании с карди-
оваскулярной патологией, в сравнении со здоровыми 
детьми. А также с нарастанием степени ДСТ увеличи-
вается показатель ГОП в сыворотке крови, что косвенно 
подтверждает нарушение биохимических процессов в 
коллагеновой ткани. 

2.  Необходимо отметить, что у каждого третьего и 
у каждого четвертого больного с врожденной патологи-
ей сердца выявляются фенотипические признаки ДСТ и 
МАРС соответственно.

3. Полученные данные позволили предложить опре-
деление ГОП в сыворотке крови методом иммунофер-
ментного анализа у больных детей с МАРС и ДСТ в 
качестве нового способа определения активности пато-
логического процесса.
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