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На современном научном
этапе патологии соедини
тельной ткани уделяют

большое внимание. Этой тематиL
ке посвящено много научных раL
бот. Согласно существующим
взглядам, соединительная ткань
(СТ) является универсальной
структурой с многообразными и
сложными функциями [2, 12]. В
человеческом организме её произL
водными являются: кожа, хрящеL
вая ткань, стенки сосудов, строL
ма органов, костная ткань и
кровь. СТ состоит из клеток, воL
локон и межклеточного вещества,
а её основная часть представлена
коллагеновыми и эластиновые воL
локнами. Коллагеновые волокна
различаются в зависимости от
типа коллагена, что определяет
точку их приложения. НасчитыL
вается около 12 типов коллагена,
каждый из которых определяет
структуру и функцию «коллагениL
зированных» органов. Изменения
в СТ могут приводить к ряду патоL

логических состояний, формируя
разнообразную группу заболеваL
ний. Синдром дисплазии соединиL
тельной ткани, синдром соединеL
тельнотканной дисплазии, недифL
ференцированная дисплазия соL
единительной ткани, мезинхиL
мальная дисплазия, дисфункция
соединительной ткани, мезинхиL
мальная недостаточность – вот,
как называют эти патологические
изменения в литературе. ОсвещеL
ние этой проблемы в современном
аспекте чрезвычайно актуалено,
так как введение семейной медиL
цины в структуру Украинского
здравоохранения позволяет врачу
достаточно часто сталкиваться со
всеми возможными проявленияL
ми этой патологии во всех возрасL
тных категориях пациентов.

Дисплазия соединительной
ткани (ДСТ) — это генетически
обусловленная аномалия мезенL
химального матрикса, приводяL
щая к дисфункции различных орL
ганов и систем [2, 11]. В виду того,

что ДСТ является врожденной паL
тологией, и в основе её лежит муL
тация генов, отвечающих за синL
тез соединительнотканных волоL
кон, она многолика и может проL
являться изменениями со стороны
всех органов и систем, содержаL
щих эти волокна. Возможно больL
шое количество мутаций с их разL
личной локализацией, а значит, и
клинические проявления будут
разнообразны. Такие пациенты,
как правило, обращаются к разL
личным специалистам и не нахоL
дят ни должного внимания, ни
должного лечения.

Распространенность клиниL
ческих проявлений ДСТ в человеL
ческой популяции наглядно выраL
жается в виде параболы, на краL
ях которой находятся редко встреL
чающиеся комбинации маркёров
ДСТ. С одной стороны располагаL
ются самые тяжелые проявления
ДСТ, которые давно организоваL
лись в самостоятельные синдромы
(синдром Марфана, MASSLсиндL
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ром, синдром ЭлерсаLДанло,
LEOPARD, ХольтаLОрама и др.).
Встретить их можно не часто. К
примеру, распространённость
синдрома Марфана составляет
около 0,01%, а синдром ЭлерсаL
Данло и того меньше – 0,02L
0,01% [3]. С другой стороны, маL
лочисленные и не имеющие сущеL
ственного клинического проявлеL
ния состояния, которые ухудшаL
ют качество жизни пациента и соL
кращают её продолжительность.
Самой многочисленной и вариаL
бельной является средняя часть,
куда входят пациенты с комбинаL
ции маркёров ДСТ. В литературе
их можно ещё встретить под наL
званием «недифференцированые
дисплазии соединительной ткани»
(НДСТ).

Диагностика

Некоторые специалисты утL
верждают, что диагноз ДСТ виден
на глаз. Это такие проявления как
астеническое телосложение, наруL
шение осанки, высокий рост,
арахнодактилия, долихостеномеL
лия, плоскостопие и др. [4, 7, 15].
Диагноз у такого пациента можно
определить сразу, до того как наL
чинается опрос, и до того, как проL
изводится детальный осмотр. ЖаL
лобы и анамнез подтверждают
первое впечатление, а простое обL
следование не оставляет сомнеL
ний. Биохимическое и молекулярL
ноLгенетическое обследования
подтверждают диагноз, но для руL
тинного применения в клиничесL
кой практике такие методы эконоL
мически недоступны.

Среди жалоб, с которыми таL
кие пациенты приходят к врачу,
на первом месте стоят жалобы со
стороны сердечноLсосудистой сиL
стемы. Поэтому, такие пациенты
являются бичом каждого кардиоL
лога, который кроме диагноза
НЦД и наставления о том, что это
переходной возраст и всё со вреL
менем пройдёт, никаких конкретL
ных лечебных мероприятий предL
ложить не может. На самом же
деле, от диспластиков можно

ожидать чего угодно. Для их адекL
ватного обследования целесообL
разно назначать ЭхоКГ и всё, что
необходимо для дополнительного
обследования. В итоге, в лучшем
случае, будет выявлен пролапс
митрального клапана или дополL
нительная хорда [9, 18, 19], в худL
шем L аневризма аорты, и даже
внезапная коронарная смерть [7].
На втором месте по распростраL
ненности стоят диспепсические
жалобы, которые проявляются
болями в животе неизвестного геL
неза, запорами, метеоризмом.
Пациенты с такими жалобами
нуждаются в дообследовании, но
как правило, причина вышеопиL
санных клинических проявлений
выявлена не будет. Со стороны
дыхательной системы ДСТ проявL
ляется в виде частых воспалительL
ных процессов органов внешнего
дыхания, пневмониий, которые
разрешаются, но каждая новая
инфекция может приводить не
только к хронизации воспалительL
ного процесса, но и к формироваL
нию бронхоэктазов и даже обL
струкции [17]. Со стороны опорL
ноLдвигательного аппарата эта
группа пациентов часто предъявL
ляет жалобы на боли в суставах,
нарушения осанки, искривление
позвоночника, боли в ногах, бысL
трую утомляемость и, как следL
ствие, низкую толерантность к
физическим нагрузкам.

Из анамнеза у такого пациенL
та можно выявить грыжи, наблюL
дение у ортопеда по поводу кифосL
колиоза, у кардиолога L по поводу
болей в сердце, слабость, плохую
переносимость нагрузок, снижеL
ние аппетита. Самое интересное,
что многие из страдающих ДСТ не
могут точно отметить, когда это
началось, как правило, они счиL
тают, что с рождения. НеобходиL
мо уточнить состояние органов
зрения, степень миопии, характер
патологии ЛОРLорганов. БольL
шую роль играет сбор сведений о
родственниках, составление генеL
алогического древа или простой
опрос направлений на выяснение
внешнего вида ближайших родL

ственников. Из самого определеL
ния НДСТ видно, что проявлятьL
ся она может со стороны многих
систем. В некоторых случаях эта
патология будет основой для разL
вития клинических проявлений, в
других – только усугубляющим
фактором. Наиболее характерL
ные изменения со стороны внутL
ренних органов и систем у лиц
страдающих ДСТ следующие [8,
9, 14]

ЦНС – энурез, дефекты речи,
шизофрения, нейроциркуляторL
ная дистония.

Сердечно�сосудистая систе�
ма — пролабирование клапанов
сердца, ложные хорды, дистопия
папиллярных мышц, расширение
корня аорты и легочной артерии,
нарушения проводимости, серL
дечного ритма, артериальные, веL
нозные и смешанные ангиодисплаL
зии (надрыв и разрывы аорты, арL
терий внутренних органов), недоL
статочность клапанного аппарата
вен нижних конечностей [7, 9, 14,
18, 19].

Система внешнего дыхания
— буллезная болезнь, гипоплазия
лёгкого, аномалия деления бронL
хиального дерева, идиопатический
спонтанный пневмоторакс, гиперL
вентиляционный синдром [17].

Мочевыделительная систе�
ма — нефроптоз, атопия чашечL
ноLлоханочной системы, удвоение
почки и/или мочевыводящих пуL
тей, ортостатическая протеинуL
рия.

Же л у д о ч н о � к и ш е ч н ы й
тракт — эзофагит, висцероL и гаL
строптоз, аномалии желчного пуL
зыря, склонность к воспалительL
ным заболеваниям слизистых
оболочек желудка и кишечника,
недостаточность баугиниевой засL
лонки [5], наличие рефлюксов и
нарушение перистальтики, связь с
хелекобакторной инфекцией,
панкреатизм, синдром раздраженL
ного кишечника, мегаколон, долиL
хосигма [1, 5, 8, 10].

Система крови — повышенL
ная кровоточивость, гемоглобиL
нопатии, тромбоцитопатии.

Репродуктивная система —
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аномалии развития и расположеL
ния половых органов, самопроизL
вольные аборты у женщин [6],
евнухоидизм у мужчин, выпадеL
ние половых органов у женщин
[13].

Со стороны опорно�двига�
тельного аппарата — преобладаL
ние астенического типа телослоL
жения, сколиоз, кифоз, кифоскоL
лиоз, плоскостопие, склонность к
вывихам суставов, наличие в ранL
нем детстве дисплазии тазобедренL
ных суставов, гипермобильность
суставов [2, 4, 7, 8, 13, 16].

Осмотр

даёт возможность увидеть отL
клонения со строны опорноLдвигаL
тельного аппарата: деформация
грудной клетки (воронкообразL
ная, килевидная) [17]; патология
позвоночника (сколиоз, гиперкиL
фоз, гиперлордоз, ”прямая спиL
на”); плоскостопие [3, 7]; дефорL
мация конечностей (вальгусная,
варусная). Степень этой патолоL
гии можно оценить при помощи
рентгенологического обследоваL
ния.

Измерение роста, веса, разL
маха рук, длины верхних конечL
ностей, длины плеча, длины предL
плечья, длины кисти, длины нижL
них конечностей, длины бедра,
длины голени и стопы даёт дополL
нительную информацию для поL
становки диагноза долихостеномиL
елии, характерной для ДСТ. Все
эти данные необходимы для вычисL
ления расчётных индексов и оценL
ки физического развития, весоL
ростового показателя (индекс
Варги, индекс Вервека, индекс
Коуля, индекс Дю РантаLЛайнеL
ра). Для подтверждения долихосL
теномелии целесообразно испольL
зовать следующие расчётные инL
дексы [2, 7, 11]:

1.Соотношение длины кисти к
росту умножить на 100 (> 11%).

2.Соотношение длины стопы
к росту умножить на 100 (> 15%).

3.Разность между величинаL
ми размаха рук и роста (> 7 см).

4.Соотношение верхнего сегL

мента к нижнему – 0,85 и менее.
Синдром гипермобильности

суставов (ГМС) проще всего оцеL
нить по критериям Бейтона. КажL
дому пациенту проводят последоL
вательно 5 тестов (с обеих стоL
рон):

1.пассивное сгибание метаL
карпального сустава 5Lго пальца
на 900 в обе стороны;

2.пассивное сгибание 1Lго
пальца в сторону предплечья при
сгибании в лучезапястном сустаL
ве;

3.переразгибание обоих локL
тевых суставов более чем на 100;

4.переразгибание обоих коL
ленных суставов более чем на 100;

5.при наклоне вперёд при
фиксированных коленных сустаL
вах плоскости ладоней пациента
полностью касаются пола.

Биохимические
методы диагностики

Самым распространенным
считается определение оксипроL
лина и гликозамингликанов в суL
точной пробе мочи или сыворотке
крови [15]. Все это – маркеры
распада коллагена, которые счиL
таются объективными и точными
критериями ДСТ. И которые можL
но использовать, как с целью поL
становки диагноза, так и для конL
троля дальнейшей реабилитации.
На первый взгляд, специфическоL
го лечения ДСТ не существует, так
как этиологический момент нахоL
дится глубоко в структуре формиL
рования соединительной ткани.
Однако, всё же есть медикаменL
тозные и немедикаментозные средL
ства, которые приходят на поL
мощь современному врачу [3].
Хоть и трудно, но их точку прилоL
жения можно объяснить. Всё деL
лается для укрепления соединиL
тельной ткани и уменьшение её
разрушения с целью воздействия
на слабое звено, что тем самым
позволяет уменьшить клиничесL
кие проявления всех проявлений
ДСТ. Избавить от дисплазии
взрослого человека нельзя, так же
как и нельзя вмешаться в сам чеL

ловеческий фенотип, можно тольL
ко затормозить процесс и улучL
шить качество жизни, а это немаL
ло. Чем шире использовать извесL
тные методики, тем больший эфL
фект получится от самых простых
мероприятий. Нельзя игнорироL
вать любой шанс противостоять
болезни.

Комплексная терапия и проL
филактика при ДСТ включает:

1.Немедикаментозную тераL
пию (подбор адекватного режиL
ма, лечебная физкультура, фиL
зиоL и психотерапия).

2.Диетотерапию (полноценL
ное питание, обогащенное комбиL
нациями аминокислотных, липидL
ных и других биодобавок).

3.Медикаментозную терапию
(коррекция метаболических наруL
шений, направленная на стимуляL
цию коллагенообразования, стаL
билизацию обмена гликозаминогL
ликанов, улучшение биоэнергетиL
ческого состояния организма и
др.).

4.Хирургическую коррекцию
деформаций опорноLдвигательноL
го аппарата и грудной клетки, а
также внутренних органов.

Немедикаментозная
терапия

Все методы лечения ДСТ тесL
но переплетены с психотерапией.
Пациента нужно увлечь, вытаL
щить из болезни и настроить на
активную борьбу. Для этого все
рекомендации должны быть четL
кими и конкретными: правильный
режим дня; активный образ жизL
ни и т.д. Все это важно для самого
больного, его выздоровление закL
лючается в движении. ТренируюL
щие нагрузки и лечебная физкульL
тура один из моментов при работе
с диспластиком, который регулиL
руется врачом ЛФК на протяжеL
нии нескольких лет работы. РекоL
мендуется плавание, ходьба на
лыжах, дозированная ходьба, туL
ризм (не экстремальный), бадминL
тон, настольный теннис, велотреL
нажеры. При этом необходимо
избегать перегрузок, резких двиL
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жений. В общем, нагрузка должL
на быть дозированной под приL
смотром специалиста с учетом
всех индивидуальных особенносL
тей проявления дисплазии соедиL
нительной ткани. Исключением
по данным рекомендациям являL
ются пациенты, которые имеют
несовершенный остеогенез. В проL
грамму реабилитации необходимо
включить не менее 3 курсов масL
сажа по 16L20 сеансов с интерваL
лом в один месяц, и физиотерапевL
тическое лечение по показаниям,
куда входят бальнеотерапевтичесL
кие процедуры, обливание, обтиL
рание, аромотерапия и аэроионоL
терапия.

Диетотерапия

В основу борьбы с патологиL
ей соединительной ткани положеL
но правильное питание. У дисплаL
стиков несостоятельность соедиL
нительной ткани приводит к быстL
рому распаду коллагена, а для
борьбы с этим необходимо больL
шое количество материала для
восстановления утраченной
структуры. В рацион таких пациL
ентов необходимо включать в
большом количестве мясо, рыбы,
морепродуктов, бобовых. Пища
должна содержать полиненасыL
щенные жирные кислоты, котоL
рые могут уменьшить секрецию
соматотропина.

Медикаментозная
терапия

Медикаментозная терапия
носит заместительный характер и
проводится по следующим принL
ципам:

1.Симуляция коллагенообраL
зования Аскорбиновая кислота,
Витамины В1, В2, В6, НикотиноL
вая кислота, Сульфат меди 1%,
Окись цинка, Сульфат цинка,
ЦинкLхелат, Магнерот, Магне В6,
Магния цитрат, Стекловидное
тело, Кальцитринин, LLкарнитин,
Карнитина хлорид, солкосерил.

2.Коррекция нарушения синL
теза и катаболизма гликозаминогL

ликанов: Хондроитинсульфат,
глюкозаминсульфат (Структум,
Хондроксид, ДОНА, Румалон).

3.Стабилизация минеральноL
го обмена: Эргокальциферол, ОсL
теогенон, Альфакальцидол, ОксиL
девит, Кальций D3Lникомед, УпL
савит кальция.

4.Коррекция уровня свободL
ных аминокислот крови: МетиоL
нин, Глутаминовая кислота. ГлиL
цин, АктиL5Lсироп, БАД (НутраL
минос, MealLinLaLGlass и др.). ОтL
дельно для усвоения аминокислот
используются Калия оротат и РеL
таболил.

5.Улучшение биоэнергетичесL
кого состояния организма: ФосL
фаден, Рибоксин, АктиL5Lсироп,
Милдронат, Лецитин, Лимонтар,
Эликсир янтарный и др.

Медикаментозную терапию
проводят 1L3 раза в году в зависиL
мости от состояния больного и
продолжительностью до 2 месяL
цев.

Хирургическая
коррекция

Осуществляется при выраL
женных деформациях грудной
клетки и позвоночника, в меньшей
степени L при пролабировании
клапанов и патологии сосудов.

Заключение: несмотря на то,
что специфического лечения синL
дрома ДСТ не существует, все же,
в практике семейного врача, есть
много методов, комплексноe исL
пользование которых позволит
правильно поставить диагноз, заL
медлит прогрессирование болезни
и улучшит качество жизни больL
ных.
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Синдром дисплазії сполучної тканини в практиці
сімейного лікаря

О.М. Крючкова, С.М. Чернуха

В статті висвітлені сучасні погляди на причини розвитку патології сполучної ткаL
нини, приведена класифікація, основні клінічні прояви і методи медикаментозL
ної і немедикаментозної корекції синдрома дисплазії сполучної тканини.

The connective tissue dуsplasiа syndrome in the
household physician practice

O.N. Kryuchkova, S.N. Chernuha

The modern looks at reasons of the development connective tissue pathology is
described in article, is brought categorization, the main clinical manifestations and
medicinal and no medicinal methods of correcting the displasia connective tissue
syndrome.


