
Соединительная ткань (CТ) представляет сложно
организованную систему с огромным количеством
звеньев, каждое из которых контролируется определен�
ными генами. Это обстоятельство объясняет генетичес�
кую гетерогенность  и разнообразие патологических из�
менений  CТ. Последние проявляются так называемой
дисплазией CТ (ДСТ).

В случае, когда четко известен генетический де�
фект гена, ДСТ относят к дифференцированным. Наи�
более известными среди них являются синдром Марфа�
на, Элерса–Данлоса, несовершенный остеогенез, элас�
тическая псевдоксантома. Все эти заболевания имеют
определенный набор клинических признаков и не
представляют особого затруднения при постановке ди�
агноза. Однако частота выявления генетически «чис�
тых» синдромов невелика. Для синдрома Марфана она
составляет 15 на 1 000 000, для синдрома Элерса–Дан�
лоса –  1 на 100 000 родившихся [1]. В большинстве слу�
чаев набор фенотипических признаков не укладывается
в определенный генетический синдром, а лишь напоми�
нает его. В таких случаях говорят о фенокопиях, нап�
ример «марфаноподобной» или «элерсоподобной».

Однако в повседневной работе врачу приходится
сталкиваться с пациентами, имеющими  только один
или несколько фенотипических признаков ДСТ, кото�
рые нельзя отнести ни к одному известному дифферен�
цированному синдрому. В этих случаях говорят о не�
дифференцированной ДСТ (НДСТ). В литературе для
обозначения подобных случаев используется акроним
«MASS�фенотип» по первым буквам наиболее  часто
встречающихся аномалий (Mitral Valve, Aorta,
Skeleton, Skin), акроним КСЧ�фенотип (кожа, сердце,
череп). Говорят также о слабости СТ,  мезенхимальной
недостаточности, синдроме «малых соединительнот�
канных дисплазий». 

Причиной НДСТ принято считать внешние или
внутренние полигенно�мультифакториальные воздей�
ствия на плод в фетальном периоде развития, способные
вызвать повреждения генетического аппарата.

Распространенность НДСТ велика. По данным M.J.
Glesby и R.E. Pyeritz (1989), более половины пациентов,
направленных в генетические центры с признаками
НДСТ, не имеют четко очерченной наследственной
патологии. Однако точных сведений о распространен�

ности НДСТ  нет, что во многом зависит от методологи�
ческих подходов и технической оснащенности.

Увеличение числа НДСТ в последнее время связыва�
ют с ухудшением экологической обстановки, стрессами,
неадекватным питанием. Острые респираторные вирус�
ные заболевания, токсикозы беременности, инфекцион�
но�воспалительные заболевания урогенитального тракта
у матери в антенатальный период  развития отмечались у
75–93 % детей с СРК.  У 20 %  пациентов выявлено пери�
натальное неблагополучие: быстрые, стремительные
роды, кесарево сечение, вакуумэкстракция  [2].

Степень выраженности проявлений НДСТ зависит
от срока и силы мутагенного воздействия на плод, а так�
же от степени экспрессивности и пенетрантности пов�
режденных генов [3].

Клинические проявления НДСТ  чрезвычайно мно�
гообразны и носят полисистемный характер. Их разде�
ляют на внешние и внутренние, то есть выявляемые с по�
мощью дополнительных методов исследования со сторо�
ны различных органов и систем. Внешние признаки
НДСТ:  астенический тип конституции, увеличение про�
дольных размеров тела, нарушение осанки, повышен�
ная растяжимость кожи, сколиоз, кифоз, деформации
грудной клетки, искривления ног,  плоскостопие, «сан�
далевидная» межпальцевая щель на ногах, син�, поли�,
клино�, арахнодактилия, гипермобильность суставов,
искривление носовой перегородки, частые носовые кро�
вотечения, миопия, эпикант, высокое и «готическое»
нёбо, нарушения роста зубов, неправильный прикус,
аномалии формы и размеров ушных раковин и др.  [4].

Фенотипические признаки  НДСТ со стороны ЦНС
и внутренних органов выявляются при дополнитель�
ных инструментальных  и лабораторных исследовани�
ях. Наиболее изучены проявления НДСТ со стороны
сердечно�сосудистой системы, существует классифика�
ция малых аномалий развития сердца [5]. Чаще  встре�
чаются пролапсы клапанов, дополнительные хорды,
дистопии папиллярных мышц [6]. Показательны трахео�
бронхиальные дискинезии, нефроптоз и висцероптоз,
аномалии  почек, желчного пузыря,  половых органов.
Со стороны ЦНС отмечаются дефекты речи, вегетососу�
дистая дистония [7–9].

Существует зависимость между количеством внеш�
них фенотипических проявлений НДСТ и выявляемой
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патологии внутренних органов. По данным Л.В. Со�
ловьевой  (1999), при наличии 3 внешних признаков
ДСТ в 71% случаев выявлялись аномалии СТ со сторо�
ны сердца, а при 4 и более – в 89%. Поражение 7 систем
(кожа, опорно�двигательная, мышечная, мочевыдели�
тельная, дыхательная, сердечно�сосудистая, пищевари�
тельная) наблюдалось у 25 % пациентов с малыми фор�
мами НДСТ, а поражение 4 систем (кожа, опорно�двига�
тельная, мышечная, дыхательная) – только у 5% [7]. 

Клинически НДСТ манифестирует в различные воз�
растные периоды, и функциональная неполноценность
СТ прогрессирует с возрастом  [10, 11].

Если у пациента наряду с внешними проявлениями
НДСТ имеется клинически значимая патология  хотя
бы одного внутреннего органа, то в таком случае гово�
рят о синдроме НДСТ. 

Лабораторным подтверждением НДСТ принято счи�
тать повышение суточной экскреции  оксипролина  в  мо�
че, которое отражает избыточный катаболизм коллагена,
а также повышение суточной экскреции гликозаминог�
ликанов, свидетельствующее об  избыточной деградации
протеогликанов межклеточного матрикса [7, 12–15]. 

По данным А.Н. Орловой (2000), при изучении
кожных биоптатов у лиц с НСТД выявлены нарушение
пространственного расположения, неравномерность
толщины коллагеновых волокон, деструкция и огрубле�
ние эластических волокон, изменения в микроциркуля�
торном русле:  подэпителиальный отек, полнокровие
сосудов, кровоизлияния.

Доказано существование вторичной митохондри�
альной недостаточности и снижение активности сукци�
натдегидрогеназы при НДСТ, в частности при нейроген�
ной дисфункции  мочевого пузыря и энурезе у детей [16]. 

Существуют особенности  заболеваний, протекаю�
щих на фоне НДСТ. С этих позиций особенно широко
изучаются  проявления НДСТ сердца. У детей это преж�
де всего пролапсы клапанов  и дополнительные хорды
левого желудочка. Отмечаются  частое возникновение
нарушений ритма сердечных сокращений на фоне
НДСТ (у 11–76% детей с малыми аномалиями сердца),
снижение возможностей кардиомеханики, малая пере�
носимость физических нагрузок, повышенный риск
развития инфекционного эндокардита, легочной гипер�
тензии, внезапной смерти [2]. 

НДСТ часто сочетается с вегетососудистыми нару�
шениями (до  96 %).  Наиболее характерны кардиалгии,
цефалгии, синкопальные состояния [17]. У 40% детей с

НДСТ отмечены эмоциональные нарушения: невроти�
ческие реакции, тревожно�фобические, астенические
проявления [18].

НДСТ имеет существенное значение в возникнове�
нии синдрома вялого ребенка, заключающегося в фор�
мировании на первом году жизни у части больных с мы�
шечной гипотонией синдрома Элерса–Данлоса [11].

Отмечены особенности течения бронхиальной астмы
у детей с НДСТ. При этом провоцирующим часто являет�
ся эмоциональный фактор, физическая нагрузка. Кли�
ническая картина обострения астмы проявляется каш�
лем, длительной одышкой, может сопровождаться  спон�
танным пневмотораксом. Астма требует более длитель�
ной бронхолитической и кортикостероидной терапии [7]. 

Выявлена существенная связь НДСТ с состоянием
иммунной защиты. Острые респираторные вирусные за�
болевания и обострения хронической инфекции встре�
чались в основном у лиц с НДСТ: в 52–94% случаев  у
взрослых  и  у 20 % детей  [7]. 

Отмечено частое сочетание (у 36–100 % пациентов)
НДСТ с оксалатной нефропатией [8], нейрогенной дис�
функцией мочевого пузыря (у 82% больных) [9]. 

У 1/3 больных с нейрогенной дисфункцией мочевого
пузыря по гиперрефлекторному типу  наблюдается пу�
зырно�мочеточниковый рефлюкс в сочетании с хрони�
ческим гастродуоденитом и дуоденогастральным и гаст�
роэзофагеальным рефлюксами [9].

По данным С.М. Гавалова (1999), аномалии  желч�
ного пузыря встречаются у  95% детей с НДСТ, хрони�
ческие гастродуодениты с дуоденогастральным и гаст�
роэзофагеальным рефлюксами  –  у 11% больных. 

Выявлены особенности морфологической картины
слизистой оболочки желудка у взрослых пациентов с
хроническим гастритом на фоне НДСТ. Преобладающей
формой воспаления был пангастрит, доминировали ат�
рофические изменения, которые регистрировались
именно в теле желудка, изолированное поражение ант�
рума встречалось исключительно редко  [19].

Мегаколон выявлена у 5% детей с НДСТ. При изу�
чении микробного пейзажа толстой кишки дисбиоти�
ческие изменения выявлены у 75% детей без хроничес�
кой неинфекционной патологии и у 93% –  в сочетании
с последней [20].

Таким образом, НДСТ, сопровождаемая хроничес�
кими висцеропатиями, обусловливает особенности про�
явления, течения, прогноза этих заболеваний, а следо�
вательно,  и подхода к их лечению.  
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