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В статье обсуждаются вопросы методологии, научно-теоретических и клинических аспектов про-
блемы дисплазий соединительной ткани (ДСТ). Описаны результаты современных исследований в 
области генетики, молекулярной биологии, химической геномики, иммунологии, эндокринологии 
по изучению структуры и функций соединительной ткани и их нарушений. Обсуждаются основные 
проблемы, связанные с недифференцированной ДСТ для врача-педиатра при лечении детей с хро-
ническими заболеваниями различных органов и систем, имеющих фенотипические признаки ДСТ. 
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Authors discusses problems of connective tissue dysplasia (CTD): methodology of study, scientific, 
theoretical and clinical aspects. Results of current researches in genetics, molecular biology, chemical 
genomics, immunology, endocrinology, study of connective tissue structure and functions and their dis-
orders are described. Main pediatric problems associated with non-differentiated CTD and management 
of children with chronic diseases of different organs and systems and with phenotypic signs of CTD are 
discussed. 

Key words: children, connective tissue dysplasia, chronic diseases of different organs and systems.

Контактная информация:

Шабалов Николай Павлович – д.м.н., проф., зав. каф. детских болезней 

ФГКВУ ВПО Военно-медицинская академия им. С.М. Кирова Министерства обороны России

Адрес: 194044 г. Санкт-Петербург, ул. акад. Лебедева, 6А

Тел.: (812) 292-34-66, E@mail: npshabalov@yandex.ru

Статья поступила 13.05.13, принята к печати 18.06.13.

© Шабалов Н.П., Шабалова Н.Н., 2013

Н.П. Шабалов, Н.Н. Шабалова 

СОВРЕМЕННОЕ  СОСТОЯНИЕ  ПРОБЛЕМЫ  ДИСПЛАЗИЙ 
СОЕДИНИТЕЛЬНОЙ  ТКАНИ  И  ЗНАЧЕНИЕ  ДАННОЙ  ПАТОЛОГИИ 

ДЛЯ  КЛИНИЧЕСКОЙ  ПРАКТИКИ  ПЕДИАТРА 

Военно-медицинская академия им. С.М. Кирова; Санкт-Петербургский государственный педиатрический 
медицинский университет, Санкт-Петербург

Проблеме дисплазий соединительной ткани 

(ДСТ) в последние 20 лет посвящено много работ, 

выполненных генетиками и клиницистами раз-

личных специальностей. Актуальность пробле-

мы ДСТ связана прежде всего с высокой частотой 

обращения к врачу детей с нарушениями со сторо-

ны функций различных органов и систем на фоне 

внешних и внутренних (висцеральных) феноти-

пических признаков ДСТ; с неблагоприятным 

влиянием ДСТ на течение сопутствующих вто-

ричных хронических заболеваний. Сегодняшнее 

состояние проблемы профессор В.М. Яковлев, 

много лет занимающийся данным вопросом, оце-

нил как «научно-практический хаос», а изучение 

ДСТ врачами различных специальностей, «зна-

комых лишь с азами генетики» – «парадоксом» 

[1].

В связи с этим нам хотелось бы остановить-

ся на двух аспектах проблемы ДСТ на научно-

теоретическом, рассмотрев некоторые молеку-

лярно-генетические механизмы ДСТ, биохимиче-

ские и иммунологические процессы, протекаю-

щие в соединительной ткани (СТ), а также общую 

методологическую концепцию ДСТ; на клиниче-

ском (с точки зрения использования опыта, накоп-

ленного именно клиницистами в этой области, для 

врачебной практики).

Все специалисты, занимающиеся данным 

вопросом, пишут об отсутствии единой термино-

логии, единой классификации, единой оценки 

степени тяжести дисплазии и даже единой мето-

дологии изучения ДСТ [1–4].

В отношении методологии хотелось бы на-

помнить, что наиболее глубокий анализ проблемы 
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10. Безусловно необходимо повышение уровня 

профессиональной подготовки врачей всех специ-

альностей, способных понимать возможности при-

менения знаний в области генетики, биохимии, 

иммунологии для целей диагностики, правильной 

оценки состояния больного при любых хрониче-

ских заболеваниях и влияния индивидуальных 

особенностей СТ на их прогноз.
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ЛИТЕРАТУРА

Представлены основные проявления дисплазии соединительной ткани у детей и подростков. 
Приводятся данные о фенотипических и клинических характеристиках синдрома соединительно-
тканной дисплазии сердечно-сосудистой, дыхательной, пищеварительной, мочевыводящей, нерв-
ной систем. Подчеркивается, что особого внимания заслуживает дальнейшее изучение особенностей 
течения различных заболеваний у детей с несостоятельностью соединительнотканных структур. 
Обращено внимание на необходимость составления рекомендаций для детских врачей. 
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