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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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Наследственные нарушения соединительной 

ткани (СТ) – гетерогенная группа заболеваний, обу-

словленных мутациями генов белков внеклеточно-

го матрикса или ферментов их биосинтеза, а также 

генов белков, участвующих в морфогенезе СТ.

Термин «дисплазия соединительной ткани» 

(ДСТ) может быть использован как синоним 

наследственных нарушений СТ (ННСТ). Однако 

термины ННСТ и ДСТ не должны использоваться 

в качестве диагноза, поскольку врачу следует стре-

миться диагностировать определенный синдром и 

лишь в случае недостаточного набора определен-

ных признаков выносить решение о неклассифи-

цируемом наследственном синдроме или фенотипе 

[1]. На этой важной, но вместе с тем недостаточно 

изученной проблеме – ДСТ у детей и подростков 

в последние годы сосредоточено внимание врачей 

разных специальностей. Уникальность структуры 

и функции СТ создают условия для формирования 

ряда хронических заболеваний различных орга-

нов и систем. Системность поражения обусловле-

на значительным объемом СТ в органах, состав-

ляющим более 60% их массы.

Исследования по проблеме ДСТ у детей и под-

ростков, представленные в последние годы на 

страницах педиатрических журналов, свидетель-

ствуют о ее большой распространенности и о поли-

органном характере нарушений.

Из-за отсутствия точной диагностики и муль-

тицентровых исследований популяционная часто-

та ДСТ не изучена. Частота ее по данным ряда 

авторов составляет от 26 до 80% [2–4].

На протяжении последних нескольких лет 

ДСТ уделяется все больше внимания, о чем свиде-

тельствует нарастающее число публикаций [5–8]. 

Это обстоятельство обусловлено как прогрессиру-

ющей ее частотой, вызванной прежде всего накоп-

лением «генетического груза» в популяции, так 

и существенной значимостью в патологии детей 

и взрослых. Присутствие СТ во всех органах и 

системах, общность ее происхождения с гладкой 

мускулатурой, кровью и лимфой, ее полифунк-

циональность, в значительной степени определя-

ющая развитие и жизнедеятельность организма, 

предполагают возможность возникновения дис-

пластических изменений. 

Интенсивное изучение данного вопроса позво-

лило приподнять занавес над генезом ДСТ и сде-

лать первые шаги в отношении выяснения харак-

тера ее морфологического субстрата. Так, было 

установлено, что в ее происхождении играют роль 

генные дефекты с определенным типом наследова-

ния, а также изменения в геноме, обусловленные 

мультифакторным воздействием на плод в период 

внутриутробного развития, приводящие к нару-

шению синтеза компонентов СТ, в особенности 

коллагена и эластина, а также функционирования 

их производных белков. Следует полагать, что 

ведущее значение в формировании несостоятель-

ности соединительнотканных структур имеют 

изменения в геноме, а средовые воздействия игра-

ют роль триггерных факторов. Работы последних 

десятилетий дали ответ на ряд аспектов ДСТ. 

Наряду с этим обращает внимание необходимость 

дальнейшего изучения данной проблемы и прежде 

всего ее генетических и метаболических аспектов 

[9–12].

При ДСТ у детей чаще поражаются сердечно-

сосудистая система, респираторная система, пище-

варительный тракт, мочевыделительная система, 

а также костно-суставная система, органы зрения, 

кожа, мышцы. Ведущими внешними фенотипи-

ческими признаками при ДСТ у детей являют-

ся синдром гипермобильности суставов, пораже-

ние кожи (ранимость, растяжимость); ведущими 

внутренними фенотипическими признаками ДСТ 

– пролапс митрального клапана, дискинезия жел-

чевыводящих путей и др. [13–15].

Основные фенотипические синдромы при 

ДСТ: астенический синдром, косметический син-

дром, синдром патологии органа зрения, син-

дром гипермобильности суставов, вертеброген-

ный синдром, синдром патологии стопы, торако-

диафрагмальный синдром, почечный синдром, 

сосудистый синдром, синдром вегетативной дис-

тонии, депрессивный синдром, синдром артери-

альной гипертензии, синдром иммунологической 

недостаточности, бронхолегочный синдром, синд-

ром гипертензии малого круга кровообращения, 

аритмический синдром [16].

По мнению Т.И. Кадуриной, ДСТ – это генети-

чески гетерогенная группа заболеваний мульти-

факториальной природы с прогредиентным тече-

нием, в основе которой лежат нарушения синтеза, 

распада или морфогенеза компонентов внеклеточ-

ного матрикса, возникающие у лиц с определен-

Ключевые слова: дети, подростки, дисплазия соединительной ткани, особенности течения, кри-
терии диагностики.

Main signs of connective tissue dysplasia in children and adolescents are presented. Author presents 
data about phenotypic and clinical characteristics of connective tissue dysplasia in cardiovascular 
system, respiratory tract, urinary tract and central nervous system and emphasizes necessity to study 
peculiarities of clinical presentations of different diseases in children with connective tissue failure. 
Necessity of guidelines for pediatrician practitioners is accentuated. 

Key words: children, adolescents, connective tissue dysplasia, peculiarities of clinical presentations, 
diagnostic criteria.
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ние средней/тяжелой степеней тяжести ДСТ на 

развитие нефросклероза, нарушение парциаль-

ных функций почек, частоту рецидивов вторич-

ного пиелонефрита и артериальной гипертензии у 

детей с врожденными пороками развития органов 

мочевой системы. Таким образом, оценка степе-

ни тяжести ДСТ имеет прогностическое значе-

ние. Определение степени тяжести ДСТ и степени 

диспластической стигматизации позволяет про-

гнозировать характер течения заболевания при 

врожденных пороках развития органов мочевой 

системы и приобретенных нефропатиях и оптими-

зировать терапию [39].

Нервная система

И.А. Костик и соавт. показали, что у подрост-

ков с заболеваниями периферической нервной 

системы и ДСТ отмечалось учащение случаев деге-

нерации межпозвонковых дисков с протрузиями, 

грыжами, радикулярным синдромом, спондило-

патией [40].

И.Л. Ивановой и соавт. выявлена патогенети-

ческая связь между вертеброгенными заболева-

ниями нервной системы и ДСТ у подростков [41]. 

Неврологические нарушения при доброкаче-

ственной семейной суставной гипермобильности 

у детей и подростков представлены легкой недо-

статочностью черепной иннервации со стороны 

3, 7, 8 и 12 пар черепных нервов. У этих больных 

имели место легкие, реже умеренные клиниче-

ские проявления вестибулярно-мозжечкового, 

пирамидного, амиотрофического, вертебрального 

синдромов и вегетативной дистонии по ваготони-

ческому типу. При этом выраженность невроло-

гической симптоматики определялась степенью 

гипермобильности суставов и не зависела от воз-

раста детей. Доброкачественная семейная сустав-

ная гипермобильность сочеталась с повышенным 

числом внешних стигм дизэмбриогенеза, а также 

малых аномалий развития сердца, почек и желч-

ного пузыря [42]. 

Заключение

Учитывая модифицирующее влияние ДСТ на 

клинические проявления и течение ассоциирован-

ной с ней патологии, особого внимания заслужи-

вает дальнейшее изучение особенностей заболева-

ний у детей с несостоятельностью соединительно-

тканных структур.

В последние несколько лет состоялись конфе-

ренции детских врачей, посвященные проблемам 

ДСТ у детей и подростков: в Москве в рамках 

Съезда детских врачей (2013) и конгрес-

сов педиатров «Инновационные технологии 

в педиатрии и детской хирургии» (2010, 2011, 

2012), Форума педиатров в Санкт-Петербурге 

(2011), Твери (2012), Ижевске (2012). Опуб-

ликовано несколько монографий, множе-

ство статей. Теперь важно аккумулировать на-

копленные знания и выработать согласительный 

документ в виде национальных рекомендаций для 

детских врачей различных специальностей.
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